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A  M.  le  D--  Variot, 


Avec  l'eipressioii  de  ma  bien  vive  reconnaissance  pour  les  pièces 
anatomiques  qu'il  m'a  remises  et  qui  ont  été  les  matériaux  de  ce  travail. 


La  rarelc  des  observalions  analomo-cliniques  de  rigidité  spasmo- 
diqiie  congénilale  explique  le  désaccord  persistanl  dans  la  concep- 
tion de  ces  ajjeclions.  Elles  ne  constituent  pas  un  danger  pour  la  vie  ; 
presque  tous  les  sujets  qui  en  sont  atteints  restent  dans  la  société 
malgré  leur  infirmilé  et  les  neurologistes  ne  rencontrent  que  par 
exception  des  documents  anatomiques  utilisables. 

La  plupart  de  ceux  qu'ils  recueillent  proviennent  de  formes  graves, 
compliquées  dune  grande  déchéance  intellectuelle,  ayant  nécessité 
l'hospitalisation  des  malades.  L'interprétation  physiologique  de  ces 
cas  complexes  est  toujours  délicate  et  souvent  contestable  :  c'est 
pourquoi  une  maladie  relativement  fréquente  et  d'un  diagnostic 
aisé  ne  repose  cependant  que  sur  une  base  anatomique  pauvre  et 
incertaine. 

Ayant  eu  l'occasion  de  faire  l'examen  histologique  de  quatre  cas 
de  rigidité  spasmodique  congénitale  relevant  de  lésions  différentes r 
nous  avons  l'intention  de  résumer  dans  ce  travail  les  documents 
anatomiques  publiés  jusqu'à  cé  jour  sur  la  maladie  de  Little,  d'exposer 
le  résultat  de  nos  recherches  personnelles  et  de  déduire,  de  cet 
ensemble,  des  conclusions palhogéniques,  en  ayant  soin  de  distinguer 
les  points  dont  la  physiologie  pathologique  est  élucidée,  de  ceux  qui 
sont  encore  à  l'élude  et  appellent  pour  l'avenir  de  nouvelles 
recherches. 
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Si  la  question  de  la  maladie  de  Little  a  été  si  souvent  reprise 
depuis  qu'elle  a  été  posée  par  le  chirurgien  anglais,  c'est  que 
l'accord  ne  s'est  jamais  fait  sur  la  manière  de  la  définir. 

Nous  n'avons  pas  l'intention  de  refaire  ici  l'histoire  d'un 
sujet  qui  a  déjà  été  exposé  un  grand  nombre  de  fois;  il  nous 
est  seulement  nécessaire  de  rappeler  les  principales  conceptions 
nosologiques  et  la  description  des  phénomènes  cliniques.  Nous 
verrons  que  des  interprétations  physiologiques  prématurées, 
associées  à  une  documentation  anatomique  insuffisante,  n'ont 
fait  que  compliquer  une  question  assez  simple. 

Les  étais  spasmodiques  congénitaux  n'avaient  été  que  signalés 
à  diverses  reprises  avant  les  études  chirurgicales  de  Little.  Celui- 
ci,  après  en  avoir  fait  une  première  mention  en  1843,  puis  en 
1853,  dans  des  leçons  d'orthopédie  (193,  194')  exposa  défini- 
tivement, par  un  travail  d'ensemble  (195)  paru  en  18G2,  le 
tableau  clinique  de  la  maladie,  avec  les  considérations  histo- 
riques et  pathogéniques  qu'il  comportait. 

La  rigidité  spasmodique,  dit-il,  est  due  aux  anomalies  de  la 

I.  Les  cliilïies  gras  enlrc  parcnllu''^cs  indiquent  les  renvois  à  l'Index 
Inbiiographique. 
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paiiurilion.  «  J'ai  trouvé,  avec  une  seule  exception,  que  la  rigi- 
u  dite  spastique  générale  a  été  précédée  par  un  fait  anormal  en 
u  relation  avec  le  mode  de  naissance  (p.  3 04).  » 

11  trouve  dans  les  travaux  de  Gruveilhier  (74),  sur  l'anatomie 
pathologique  des  nouveau-nés,  dans  les  autopsies  de  Kennedy, 
de  Ilecker,  de  Weber,  les  éléments  d'une  théorie  pathogénique, 
basée  tout  entière  sur  le  mode  anormal  de  la  substitution  de  la 
respiration  pulmonaire  à  la  respiration  placentaire. 

Après  avoir  remarqué  que  le  traumatisme  «  n'est  pas  néces- 
«  saire  pour  produire  une  congestion  intense  des  séreuses,  du 
u  cerveau  et  de  la  moelle  »,  il  dit  :  «  L'autre  phénomène  com- 
«  munément  observé,  dans  l'accouchement  difficile  et  anormal, 
«  est  celui  de  l'interruption  de  la  respiration  et  de  la  circu- 
u  lation  placentaires  sans  substitution  de  la  respiration  et  de 
«  la  circulation  pulmonaires.  »  A  ce  phénomène  seul,  quand 
il  n'y  a  eu  ni  «  lésion  mécanique  »,  «  ni  obstacle,  nous  pouvons 
«  attribuer  les  congestions  internes,  les  extravasations  capil- 
a  laires,  les  effusions  séreuses  qui  sont  en  rapport  avec,  ou 
«  produisent  les  symptômes  d'asphyxie,  de  vie  suspendue, 
«  d'apoplexie,  de  torpidité,  de  spasmes  tétaniques,  de  con- 
te vulsions  des  nouveau-nés,  et  la  rigidité  spastique,  les  para- 
ce  lysies  et  l'idiotie  observées  plus  tard.  Il  m'est  permis  de 
«  considérer  les  dissections  de  Hecker,  de  Weber,  comme 
«  confirmant  l'opinion  émise  par  moi,  que  l'asphyxie  des 
«  nouveau-nés,  par  l'atteinte  qu'elle  porte  aux  centres  nerveux, 
«  est  la  cause  des  contractions  les  plus  communes  qui  se  pro- 
«  duisent  au  moment  de  la  naissance,  à  savoir,  la  rigidité 
«  spastique  plus  ou  moins  généralisée,  et  quelquefois  la  con- 
«  fracture  paralytique  (p.  3oo).  » 

A  plusieurs  reprises,  il  insiste  dans  son  étude  sur  le  siège  pos- 
sible des  lésions  et  en  particulier  (p.  Soy).  après  avoir  expose 
longuement  qu'on  peut  les  rencontrer  aussi  bien  dans  le  cer- 
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veau  que  dans  la  moelle,  il  écrit  :  «  Le  fœtus...  souffrit  par  l'as- 
«  phyxie  des  nouveau-nés,  la  vie  suspendue  et  ses  concomi- 
«  lances  :  congestions,  effusions,  apoplexies  capillaires  du 
«  cerveau,  du  l)ulbe  et  de  la  moelle  épinière.  » 

Pour  ce  qui  est  de  la  naissance  prématurée,  elle  est  men- 
tionnée dans  le  texte  du  mémoire  de  1862  et  dans  les  observa- 
lions  cliniques;  il  n'en  est  pas  autrement  question  dans  le 
texte;  mais  dans  son  premier  travail,  en  1843,  Little  avait 
enseigné  que  les  relations  de  l'état  spastique  congénital  avec  la 
naissance  avant  terme,  seraient  explicables,  soit  par  une  mala- 
die de  la  mère,  soit  par  des  troubles  nutritifs  et  congestifs  qui 
frappent,  chez  le  prématuré,  l'organe  le  plus  délicat,  le  système 
nerveux  (193,  p.  3 19). 

Le  travail  de  Little  ^  connu  des  chirurgiens  de  son  époque, 
tels  que  Stromeyer  (311),  Adams  (2),  Hueter  et  Volkmann  (163), 
ne  dépassa  pas  ce  milieu. 

Il  était  inconnu  des  neurologistes  lorsque  ceux-ci  abordèrent 
l'étude  des  étals  spasmodiques  paraplégiques  congénitaux  ou 
acquis.  Ce  sont  les  travaux  d'Erb,  en  1875,  sur  la  paralysie  spi- 
nale spastique  (96).  de  Charcot,  en  1876,  sur  le  tabès  dorsal 
spasmodique  (63),  affections  de  l'adulte,  qui  ouvrirent  la  dis- 
cussion en  partant  d'un  tout  autre  point  de  vue;  ils  suggé- 
rèrent que  la  sclérose  primitive  des  cordons  latéraux  pouvait  être 
le  substratum  anatomique  de  ces  états. 

Mais,  tandis  qu'ils  ne  présentaient  cette  théorie  que  comme 
une  hypothèse  à  vérifier  par  des  examens  anatomiques,  dès 
1876,  0.  Berger,  de  Breslau  (27)  publie,  sous  le  titre  de  sclérose 

I.  Litllc,  depuis  1870,  n'a  plus  rien  public  sur  les  rigidités  spasmo- 
diques congénitales,  jusqu'à  sa  mort  qui  survint  en  189/1.  Nous  remercions 
M.  le  docteur  Muirhead  Little  (de  Londres)  de  l'amabilité  avec  laquelle  il 
nous  a  renseigné  sur  les  travaux  de  son  père. 


G 


INTRODUCTION 


primitive  des  faisceaux  latéraux,  une  observation  clinique  de 
paralysie  spinale  spastique.  Les  deux  notions,  anatomique  et 
clinique,  de  sclérose  primitive  du  faisceau  pyramidal  et  de  rigi- 
dité spasmodique  sont,  depuis  cette  époque,  étroitement  asso- 
ciées. Erb  ajoutait,  en  1877,  à  la  paralysie  spinale  spastique  de 
l'adulte,  une  forme  infantile  (99)  et,  dans  un  travail  de  la  même 
époque,  émettait  l'hypothèse  :  «  11  est  possible  qu'il  y  ait  des 
«  arrêts  de  formation  congénitaux,  expliquant  une  perturba- 
«  lion  de  la  voie  pyramidale  qui  a,  par  son  développement, 
«  une  place  à  part  (98,  p.  3 14).  »  C'est  sous  cette  forme,  il  n'est 
pas  inutile  de  le  rappeler,  que  la  théorie  du  défaut  de  dévelop- 
pement de  la  voie  pyramidale,  cause  de  la  rigidité  spastique 
congénitale,  a  été  ébauchée. 

Seeligmûller  (295)  retrouve,  en  1000,  dans  le  texte  de  Stro- 
meyer  les  observations  de  Little,  d'Adams  et  conclut  encore^ 
comme  Erb,  à  l'existence  d'une  forme  infantile  de  la  paralysie 
spinale  spastique.  Mais,  alors  et  même  en  1805,  dans  l'article  de 
Raymond  (tabès  dorsal  spasmodique  duOictionnaireDechambre) , 
qu'il  s'agisse  d'une  forme  de  l'enfance  ou  de  l'adulte,  les  auteurs 
ont  toujours  en  vue  une  maladie  à  évolution  progressive, 
s'étendant  des  membres  inférieurs  aux  membres  supérieurs  et 
se  terminant  par  la  déchéance  motrice  totale.  Cette  description 
ne  ressemble  nullement  au  tableau  clinique  des  affections 
spastiques  congénitales.  C'est  par  la  suite,  que  la  connaissance 
plus  exacte  des  affections  cérébro-spinales  de  l'enfance,  a  per- 
mis d'éliminer  le  tabès  dorsal  spasmodique  et  la  paralysie 
spinale  spastique  en  tant  qu'entités  cliniques,  et  de  reconsti- 
tuer la  symptomatologie  de  la  maladie  de  Little,  telle  que 
Little  Lavait  décrite  et  telle  qu'on  la  conçoit  aujourd'hui. 

Le  même  travail  de  classement  s'est  fait  au  point  de  vue 
anatomique;  des  publications  successives  démembraient  la 
sclérose  primitive  des  cordons  latéraux  :  déjà,  en  1000,  Gharcot 
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(64)  reconnaissait  que  la  plupart  des  labes  dorsaux  spasmodiques 
observés  chez  l'adulte  se  trouvaient  être,  à  la  vérification,  des 
seléroses  en  plaques,  des  tumeurs,  des  myélites  non  systéma- 
tisées; dans  la  suite,  la  paralysie  spasmodique  Jamiliale  a  reven- 
diqué une  autre  partie  de  ces  observations  cliniques. 

Quant  à  la  forme  congénitale  de  la  paraplégie  spastique,. 
essentiellement  différente  d'ailleurs  dans  son  allure  clinique, 
les  travaux  de  Sarah  Mac-Nutt  (202),  de  Freud  (114),  de  Hau- 
shalter  (149, 153),  de  Dejerine  (78),  de  Raymond  (266)  et  Cestan 
(61)  ont  prouvé  la  grande  diversité  des  lésions  causales;  diver- 
sité dans  la  nature  du  processus  pathogène  et  dans  sa  locali- 
sation sur  les  centres  nerveux.  D'où  la  notion  de  la  maladie  de 
Little,  déterminée  par  une  grande  variété  de  lésions  cérébrales  et 
spinales  non  sysiémalisées. 

Malgré  ces  acquisitions  anatomo-cliniques,  une  autre  inter- 
prétation s'est  développée;  en  reprenant  l'hypothèse  ébauchée 
par  Erb,  complétée  et  amplifiée,  on  a  pu  concevoir  la  maladie 
de  Little  comme  une  ajjection  médullaire  systématique.  Celte 
interprétation  brillamment  exposée  par  Brissaud  (42),  par 
Van  Gehuchten  (126),  se  résume  ainsi  :  le  faisceau  pyramidal 
n'est  pas  encore  myélinisé  au  moment  de  la  naissance;  au 
septième  mois  de  la  vie  intra-utérine,  les  cylindraxes  eux-mêmes 
n'atteignent  que  la  partie  inférieure  du  bulbe  ou  la  partie  supé- 
rieure de  la  moelle  cervicale;  les  centres  nerveux  d'un  enfant 
né  prématurément  sont  dans  de  mauvaises  conditions  pour 
achever  leur  développement.  Ainsi  s'expliquent,  dans  les  cas  de 
naissance  avant  terme,  les  troubles  de  la  molilité.  La  maladie  de 
Little  est  constituée  parlrois  éléments,  étiologique,anatomique 
et  clinique  :  la  naissance  prématurée,  l'agénésie  du  faisceau 
pyramidal,  la  spasticité  à  prédominance  paraplégique.  Celle 
hypothèse  n'a  pas  encore  trouvé  de  confirmation  analomique. 

Une  série  d'acquisitions  cliniques  et  anatomiques,  combinées 


INTRODUCTION 


à  des  hypothèses  pathogéniques,  s'esl  donc  traduite  par  une 
grande  variété  de  termes  nosologiques.  Mais  dans  le  tabès  dorsal 
spasinodiqiie  de  Gliarcot,  la  paralysie  spinale  spaslicjue  d'Erh,  la 
diplégie  cérébrale  de  Freud,  la  diplégie  spasmodique  infanlile  d'Op- 
penheim,  la  paralysie  spasmodique  injanlile,  la  paralysie  congé- 
nitale de  Sutherland,  on  retrouve  toujours,  associé  ou  non  à 
d'autres  éléments,  le  tableau  clinique  de  la  congénital  spaslic 
rigidily  oj  the  limhs  décrite  par  l'orthopédiste  anglais  et  que 
Rupprecht  (276j  a  proposé,  en  1881,  d'appeler  7?ia/ad/e  de  Little. 
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Nous  ne  croyons  pas  nécessaire  d'exposer  la  relation  complète 
de  la  symptomatologie  de  la  maladie  de  Little.  Dans  une  étude 
surtout  anatomique  et  pathogénique,  le  tableau  sommaire  que 
nous  en  donnons  n'est  destiné  qu'à  mettre  en  A'^aleur  l'intérêt 
physiologique  des  phénomènes  cliniques  fondamentaux. 

Dans  leur  description,  on  se  trouve  en  présence  d'une  diffi- 
culté qui  tient  aux  conditions  dans  lesquelles  les  observations 
sont  prises.  L'examen  médical  se  fait  à  deux  étapes  évolutives 
différentes,  avec  une  lacune  intermédiaire  plus  ou  moins  con- 
sidérable. A.U  début,  les  accoucheurs  observent  la  rigidité  géné- 
ralisée et  les  convulsions  provoquées  par  les  hémorragies  ménin- 
gées de  la  naissance;  puis  ils  cessent  de  voir  l'enfant  après  sa 
guérison  apparente.  C'est  seulement  plus  tard,  que  les  neuro- 
logisles  ont  l'occasion  d'examiner  les  malades,  soit  parce  que 
leur  rigidité  est  compliquée  de  troubles  intellectuels  graves  qui 
les  font  hospitaliser,  soit  à  cause  de  leur  impotence  fonction- 
nelle persistante. 

Ainsi,  la  description  classique  tient  exceptionnellement 
compte  des  phénomènes  du  début,  et  s'applique  surtout  aux 
symptômes  observés  dans  la  deuxième  enfance;  si  nous  nous 
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y  reportons,  nous  voyons  qu'elle  comprend  un  élément  fon- 
damental :  la  contraclure.  C'est  la  contracture  qui  donne  à  l'en- 
fant un  aspect  caractéristique  ;  quand  on  le  met  debout,  il  reste 
appuyé  sur  la  pointe  des  pieds,  les  hanches  soudées,  le  corps 
et  la  tête  penchés  en  avant,  avec  une  ensellure  lombaire  mar- 
quée. S'il  veut  marcher,  il  fait  quelques  pas  en  conservant 
la  même  attitude,  les  cuisses  en  adduction,  les  jambes  en 
rotation  interne,  les  genoux  frottant  l'un  contre  l'autre,  les  pieds 
décrivant  un  arc  de  cercle  pour  éviter  de  s'entrechoquer.  Pour 
conserver  son  équilibre,  il  a  une  tendance  à  courir  toujours 
plus  vite,  de  sorte  qu'il  bute  contre  le  moindre  obstacle  et  tombe 
si  le  sol  est  inégal.  Lorsque  la  rigidité  est  plus  marquée,  la 
station  debout,  sans  point  d'appui,  est  impossible;  au  début, 
c'est  le  fait  du  degré  extrême  de  la  contracture;  plus  tard,  c'est 
la  conséquence  des  rétractions  musculo-tendineuses  secon- 
daires. L'infirmité  s'oppose  aussi  à  la  station  assise,  par  suite  de 
l'impossibilité  de  la  flexion  complète  des  genoux. 

La  rigidité  est  moindre  aux  membres  supérieurs.  Dans  la 
forme  la  plus  habituelle,  elle  n'y  apparaît  qu'à  l'occasion  de 
mouvements  volontaires.  La  plupart  des  malades  que  nous 
observons  vers  l'âge  de  cinq  à  six  ans  nous  paraissent  seule- 
ment atteints  de  paraplégie,  mais  cela,  parce  que  les  membres 
supérieurs  se  sont  libérés  d'une  manière  plus  précoce  que  les 
inférieurs. 

Cet  élément  clinique  essentiel,  la  contracture,  est  d'ailleurs- 
sujet  à  bien  des  variations  qui  compliquent  notablement  son 
analyse.  Ces  variations  portent  sur  sa  répartition  et  sur  son 
intensité. 

La  localisation  n'est  élective,  au  niveau  des  membres  infé- 
rieurs, que  dans  la  forme  typique.  Dans  la  forme  généralisée, 
elle  est  non  seulement  intense  au  niveau  des  membres  supé- 
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rieurs,  mais  elle  atteint  aussi  bien  les  muscles  de  la  nuque,  du 
tronc,  même  les  muscles  de  la  face.  Alors  l'enfant  paraît  soudé. 
On  le  soulève  tout  d'une  pièce.  La  tête  est  en  extension,  le 
*  spasme  facial  provoque  des  troubles  de  la  mimique  qui  donne 
un  air  de  grande  arriération  intellectuelle  ou  une  expression 
sardonique. 

La  rigidité  généralisée  peut  rester  telle  et  constituer  une  infir- 
mité grave  ;  mais,  le  plus  souvent,  elle  s'atténue  tôt  ou  tard  et  le 
malade  se  rapproche  progressivement  de  la  forme  paraplégique. 

Une  autre  localisation,  intéressante  au  point  de  vue  physio- 
logique, est  celle  qui  porte  sur  les  muscles  de  la  déglutition  et  de 
la  phonation.  Elle  constitue  la  paralysie  pseudo-bulbaire  congéni- 
tale. Sous  une  forme  bénigne,  elle  est  assez  fréquente  ;  elle  se 
traduit  par  des  troubles  de  la  succion,  delà  déglutition,  faciles 
à  observer  chez  les  nourrissons,  et  plus  tard  par  des  troubles  de 
la  parole  qui  est  lente,  saccadée,  presque  explosive. 

Dans  quelques  cas,  la  paralysie  labio-glosso -laryngée  domine 
par  son  intensité  le  tableau  clinique  et  donne  alors  l'impres- 
sion de  constituer  à  elle  seule  toute  la  symptomalologie.  Op- 
penheim  (244)  en  a  donné  en  1895  la  première  description  et  en 
a  publié  la  seule  autopsie  connue.  Après  lui,  Variot  et  Roy 
(322),  Cassirer  (57),  Bayerthal  (23),  Armand  Delille  et  Giry 
(13),  Variot  et  Robert  (323),  André-Thomas  (6)  en  ont  rapporté 
des  exemples  démonstratifs. 

André-Thomas  fait  remarquer  qu'il  s'agit  souvent  d'enfants 
atteints  de  contracture  des  quatre  membres  pendant  leurs  pre- 
mières années.  Par  la  suite,  les  membres  supérieurs  se  libèrent, 
les  membres  inférieurs  s'améliorent  considérablement,  tandis 
que  les  troubles  pseudo -bulbaires,  qui  régressent  très  lente- 
ment, passent  au  premier  plan.  11  ne  s'agit  donc  pas  d'une 
simple  extension  de  l'état  paréto-spasmodique,  mais  d'une  per- 
sistance particulière  de  la  localisation. 
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Il  est  exceptionnel,  on  le  sait,  de  trouver  une  contracture 
égale  sur  les  deux  moitié  du  corps,  et  un  état  spaslique 
des  membres  inférieurs  absolument  identique  d'un  côté  à  l'autre. 
Il  y  a  toujours  une  légère  dilTérence  d'intensité;  cette  diCférence, 
variable  avec  les  individus  peut  arriver  à  être  assez  marquée, 
pour  aboutir,  au  point  de  vue  fonctionnel,  à  une  forme  hémi- 
plégique oa  monoplégique.  Nous  verrons  plus  tard,  en  recher- 
chant l'interprétation  physiologique  des  formes  à  prédomi- 
nance unilatérale  leurs  relations  avec  les  hémiplégies  congéni- 
tales. 

Faut-il  considérer  le  strabisme  comme  un  phénomène  spasmo- 
dique  ?  La  statistique  de  Feer  (102)  le  retrouve  dans  30  p.  100  des 
observations  cliniques,  et  ce  chiffre  est  probablement  dépassé 
par  la  réalité.  Unilatéral  ou  bilatéral  (333),  le  strabisme  est 
tantôt  intermittent  et  tantôt  permanent  ;  on  doit  le  considérer, 
dans  la  majorité  des  cas,  comme  la  localisation  d'un  spasme 
d'origine  corticale,  agissant  sur  la  musculature  externe  (102)  ou 
interne  (336)  de  l'œil. 

Les  alternatives  de  mydriase  et  de  myosis  seraient  aussi  un 
phénomène  spasmodique,  frappant  les  muscles  iriens  (169). 

Les  variations  de  la  contracture  ne  portent  pas  seulement 
sur  leur  localisation,  mais  encore  plus  sur  leur  intensité.  Cette 
intensité  sera  différente,  nous  l'avons  déjà  dit,  selon  la  période 
de  l'évolution  à  laquelle  est  fait  l'examen,  et  d'autant  plus  atté- 
nuée que  le  sujet  sera  plus  âgé.  Mais,  en  outre,  il  y  a  des  varia- 
tions individuelles  considérables,  depuis  la  rigidité  extrême 
que  Stromeyer  a  dénommée  tétanos  permanent  des  extrémités 
chez  les  enjants,  jusqu'à  un  simple  défaut  de  souplesse. 

Les  malades,  dans  ce  dernier  cas,  réalisent  le  syndrome  de 
débilité  motrice,  décrit  par  notre  maître,  le  docteur  Dupré  (94), 
et  qui  s'observe  à  des  degrés  divers.  Quand  il  est  au  complet. 
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il  est  constitué  par  de  lu  maladresse  des  mouvements,  le  défaut 
de  souplesse,  l'impossibilité  d'obtenir  la  résolution  m.usculaire 
volontaire  complète  (paratonie),  la  syncinésie,  l'exagération 
des  réilexes  tendineux,  parfois  le  signe  de  Babinski  :  il  y  a  dans 
ce  syndrome  tous  les  éléments  d'une  forme  atténuée  de  maladie 
de  Little;  comme  elle,  il  est  plus  manifeste  quand  on  le 
recherche  chez  l'enfant,  exceptionnel  chez  l'adulte,  et  il  peut 
s'associer  à  un  état  de  débilité  psychique. 

A  l'état  spaslique  s'ajoute  une  perturbation  dans  le  régime 
des  réflexes.  Les  réflexes  tendineux  et  périostiqucs  sont  forts  ; 
et  leur  exagération  est  habituellement  plus  accentuée  aux  mem- 
bres inférieurs.  André-Thomas  a  montré  que  le  réflexe  massé- 
térin  est  plus  marqué  dans  la  forme  pseudo-bulbaire. 

Le  signe  de  Babinski  est  constant;  au  contraire,  la  trépida- 
tion spinale,  de  même  que  dans  les  hémiplégies  cérébrale* 
infantiles,  est  rare. 

Un  point  clinique  important  est  de  rechercher  si  la  contracture 
constitue  à  elle  seule  les  troubles  de  la  motilité.  11  faut  rappeler 
que  Little,  déjà,  avait  ajouté  à  la  description  clinique  de  la 
coivjenilal  spastic  rigidity,  cette  remarque  :  «  Dans  un  petit 
«  nombre  de  cas,  on  perçoit  une  ressemblance  distincte  avec 
"  une  chorée  grave  :  il  est  probable  que  quelques-uns  des  cas 
«  désignés  par  les  auteurs  sous  le  nom  de  chorée  congénitale, 
«  ont  été  des  cas  de  TalTection  que  j'ai  décrite.  »  (p.  3o3.)  Ainsi, 
dès  le  début,  un  rapprochement  était  établi  entre  la  rigidité  et 
les  mouvements  choréiques.  Plus  tard  Freud  conclut  que  la 
choréo-alliélose  et  la  rigidité  généralisée  ou  maladie  de  Little  ne 
sont  que  deux  variétés  des  diplégies  cérébrales.  A  la  même 
époque,  en  1094,  Brissaud,  écrit  u  propos  de  Valhélose  double  : 
«  Le  diagnostic  le  plus  difficile  est  avec  la  maladie  de  Little;  il 
((  est  des  cas  où  l'embarras  est  grand  :  au  reste,  maladie  de  Lilllc 
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«  et  alhélose  double  sont  deux  syndromes  ayant  de  nombreux 
«  points  communs  et  qui  ne  semblent  que  deux  variétés  cli- 
«  niques  d'une  même  espèce.  »  (43). 

En  1904,  entraîné  par  la  théorie  pathogénique  qu'il  avait 
adoptée,  et  pour  mieux  déterminer  la  maladie  de  Little,  il  écrit 
qu'il  faut  la  distinguer,  au  point  de  vue  nosographique  et  cli- 
nique, de  l'athétose  double,  mais  il  continue  à  reconnaître  que 
«  ce  sont  deux  syndromes  ayant  de  nombreux  points  com- 
<{  muns  )). 

Cependant  leur  distinction  en  deux  entités  cliniques  ne 
s'oppose  pas  à  leur  association  et  si  on  a  insisté  sur  la  difficulté 
du  diagnostic  différentiel,  c'est  que,  justement,  cette  association 
€st  fréquemment  réalisée.  D'ailleurs,  pour  établir  ce  diagnostic, 
on  ne  se  base  que  sur  la  prédominance  de  l'un  des  deux  élé- 
ments :  ou  bien  les  mouvements  prédominent  sur  la  rigidité, 
■et  on  dit  :  choréo-athétose  ;  ou  c'est  la  contracture,  et  alors, 
c'est  une  maladie  de  Little  avec  adjonction  de  mouvements 
«horéo-athétosiques. 

Ces  troubles  moteurs  appartiennent  théoriquement  soit  à 
X'aihélose,  soit  à  la  chorée;  la  première  est  reconnaissable  à  ses 
mouvements  lents,  arythmiques,  irréguliers,  illogiques,  de 
petite  amplitude  ;  ils  peuvent  être  incessants,  mais  toujours 
favorisés  par  les  émotions,  les  mouvements  volontaires  (Deje- 
rine). 

La  chorée  est  faite  de  mouvements  involontaires  plus  amples, 
plus  rapides,  avec  des  secousses  brusques  ;  mais  leur  localisa- 
tion est  semblable,  avec  prédominance  à  la  face  et  aux  membres 
supérieurs. 

Dans  la  pratique,  ces  troubles  moteurs  sont  mal  différenciés 
et  on  ne  porte  qu'un  diagnostic  mixte  de  choréo-athétose. 

Les  caractères  atypiques  de  cette  motilité  l'ont  fait  identifiier 
à  celle  de  la  première  enfance  :  «  Les  mouvements  que  le  nour- 
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risson  normal  exécute  dès  les  premiers  mois,  ont  la  plus 
«  grande  ressemblance  avec  les  mouvements  choréiques  ou 

athétosiques  »  (Freud,  114,  p.  135.)  D'autres  auteurs,  ont  fait 
lamême  comparaison,  pour  dire  qu'il  s'agissait  là  de  tentatives 
maladroites  de  gestes  volontaires  ;  leur  interprétation,  appuyée 
par  les  acquisitions  récentes  de  la  séméiologie,  est  intéressante 
au  point  de  vue  physiologique. 

La  symptomatologie  de  la  maladie  de  Little  ne  se  réduit  pas 
à  ces  troubles  moteurs.  L'atteinte  du  cerveau  peut  se  révéler 
soit  par  des  troubles  psychiques,  soit  par  des  crises  convul- 
sives,  soit  par  des  malformations  crâniennes. 

L'intégrité  absolue  des  facultés  de  jugement  est  exceptionnelle; 
mais  nous  verrons,  à  propos  de  leur  interprétation  physiolo- 
gique, quels  sont  les  désordres  psychiques  dont  la  maladie  de 
Little  est  réellement  responsable  et  pourquoi  ils  accompagnent 
surtout  les  formes  de  rigidité  généralisée.  Disons  seulement 
que  les  altérations  du  caractère  sont  habituelles  et  que  l'émoti- 
vité  est  fréquemment  exagérée.  Il  est  difficile  toutefois  d'appré- 
cier si  ces  troubles  du  caractère  et  de  l'affectivité,  la  suscepti- 
bilité et  l'irritabilité,  ne  sont  pas  seulement  la  conséquence  de 
l'infirmité  motrice  et  du  sentiment  de  déchéance  sociale  qui 
l'accompagne. 

Les  crises  épilepliques  se  recontrent  surtout  chez  les  sujets  tarés 
intellectuellement.  Il  est  d'usage  de  dénommer  les  phénomènes 
spasmodiques,  convulsions,  quand  ils  éclatent  dans  les  pre- 
miers mois  de  la  vie.  Ils  se  répètent  parfois  jusque  vers  l'âge  de 
trois  à  quatre  ans,  tantôt  régulièrement,  tantôt  avec  de  grandes 
intermittences,  rappelés  alors  par  une  maladie  intercurrente, 
telle  qu'une  fièvre  éruptive  ou  une  affection  gastro-intestinale. 
Il  n'y  a  pas  lu  un  mode  de  début,  mais  plutôt  une  recrudes- 
cence d'un  processus  existant  antérieurement.  On  sait  que  des 
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lésions  cérébrales  déjà  constituées  sont  le  point  d'appel  de  pous- 
sées aiguës  toutes  les  fois  v^ue  l'organisme  est  atteint  par  une 
maladie  infectieuse.  Plus  tard,  surtout  à  Fépoqùe  delà  puberté, 
qu'il  y  ait  eu  ou  non  convulsions  dans  l'enfance,  on  assiste  à 
des  crises  épileptiques  caractérisées. 

Parmi  les  malformalions  crâniennes  associées  à  la  maladie  de 
Little,  un  certain  nombre  ne  sont  que  la  traduction  des  lésions 
cérébrales  sous-jacentes,  qui  ont  été  cause  de  l'affection.  C'est 
le  cas  de  la  microcéphalie  et  de  l'hydrocéphalie. 

D'autres,  au  contraire,  telles  que  l'asymétrie  faciale,  n'ont 
que  la  valeur  de  stigmates  de  dégénérescence,  qu'on  retrouve 
ailleurs  que  dans  les  centres  nerveux.  Il  ne  faut  pas,  croyons- 
nous,  attribuer  d'autre  signification  à  la  cryptorchidie  signalée 
par  van  Gehuchten. 

La  question  des  troubles  Irophiques  et  vaso-moteurs  a  été  sou- 
levée, en  particulier  par  Brissaud;  il  y  aurait,  d'après  lui, 
disproportion  entre  les  dimensions  des  membres  inférieurs  et 
celles  du  corps.  Mais,  si  la  paraplégie  est  égale  des  deux  côtés, 
cette  disproportion  est  difficile  à  apprécier;  alors  qu'elle  est  de 
notion  courante  dans  les  formes  hémiplégiques. 

Nous  croyons  plus  réelle  la  dystrophie  portant  sur  l'état  mus- 
culaire. C'est,  le  plus  souvent,  une  atrophie,  résultat  de  l'immo- 
bilisation et  des  ankyloses  articulaires  ;  c'est,  plus  rarement,  une 
hypertrophie,  généralisée  à  tous  les  muscles  comme  dans  les 
cas  d'Ibrahim  (169)  et  de  Toby  Gohn  (69),  ou  localisée  aux 
extrémités  comme  dans  les  observations  de  Maclaren  (201)  et 
d'Arnaud  (14).  Elle  est  en  général  associée  à  l'athétose. 

Les  troubles  vaso-moteurs  sont  beaucoup  plus  constants  que 
les  troubles  trophiques,  bien  que  les  descriptions  classiques  ne 
s'y  soient  pas  attardées.  La  circulation  est  ralentie  dans  les 
membres  inférieurs  toujours,  fréquemment  dans  les  membres 
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.supérieurs,  lorsque  la  rig-idité  y  est  accentuée.  Les  malades  so 
plaignent  d'une  sensation  constante  de  refroidissement; 
l'examen  montre  les  membres  violacés,  refroidis,  particulière- 
ment exposés  aux  lésions  cutanées.  Il  ne  faut  pas  croire  que 
ce  soit  seulement  sous  la  dépendance  de  l'immobilité  continue 
et  forcée;  leur  constatation,  lorsque  l'amélioration  de  la  rigi- 
dité permet  le  mouvement  et  l'effort  musculaire  témoigne 
d'une  autre  origine. 

En  dehors  des  cas  d'idiotie,  c'est  par  exception  qu'on  a  signalé 
des  troubles  sphindénens.  Mlle  Campana  en  a  rapporté  deux 
exemples  personnels  très  démonstratifs,  parce  qu'indépen- 
dants de  tout  déficit  intellectuel;  encore  s'agissait-il  plutôt  de 
rétention  vésicale  que  d'une  véritable  incontinence. 


On  pourrait  ajouter  bien  d'autres  éléments  cliniques  à  la 
symptomatologie  de  la  maladie  de  Little;  il  ne  liuit  retenir  de 
la  longue  énumération  qui  en  a  été  faite,  que  les  symptômes 
présentant  un  intérêt  pathogénique  particulier,  parce  qu'ils 
relèvent  des  lésions  causales  de  l'affection  elle-même.  C'est  le 
cas  surtout  des  troubles  oculaires;  l'atrophie  optique  (188) 
peut  être  le  fait  d'une  méningite  basale,  ou  d'une  hémorragie 
rétinienne  (175);  le  nystagmus,  de  Ilarlemann  (147).  de  de  la 
Camp  (53),  les  paralysies  Nucléaires,  de  Luce  (200),  la  paralysie 
faciale  d'origine  périphérique  de  Claude  et  Schacffer  (68).  la  cata- 
racte bilatérale  de  Bruns  (49),  étaient  évidemment  secondaires 
à  une  localisation  particulière  du  processus  infectieux  patho- 
gène. Mais  il  est  toute  une  autre  série  de  symptômes  qui  ne  sont 
là,  que  par  suite  d'une  simple  association  morbide.  La  luxation 
de  la  hanche,  rapportée  par  de  la  Camp  (53),  la  paralysie  radi- 
culaire  obstétricale  de  Barbavara  di  Gravellona  (21),  ne  doi- 
vent être  rappelées  qu'à  ce  titre  et  ne  présentent  qu'un  intérêt 
de  curiosité. 
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Il  nous  a  paru  utile  de  rassembler  les  documents  anatomiques 
publiés  jusqu'à  ce  jour  et  de  les  résumer  ici.  Ce  n'est  pas  qu'ils 
aient  tenu  une  grande  place  dans  le  passé  historique  de  la 
maladie  de  Liltle,  puisqu'ils  ont  été  toujours  accompagnés  ou 
même  précédés  par  les  conceptions  théoriques.  Bien  rarement, 
on  les  a  utilisés  et  groupés  en  des  rapports  ou  des  monographies. 
Cependant,  c'est  leur  examen  seul  qui  nous  permet  de  prendre 
une  vue  d'ensemble  du  substratum  anatomique  des  états  spas- 
modiques  congénitaux. 

iNous  adoptons  l'ordre  chronologique  parce  qu'il  expose  les 
faits  dont  chaque  époque  successive  a  disposés,  et  surtout  parce 
qu'il  nous  permet  de  négliger  les  étiquettes  anatomiques  sous 
lesquelles  les  observations  ont  été  classées;  celles-ci,  en  effet, 
sont  trop  artificielles  pour  qu'on  puisse  les  utiliser  avec  profit. 

On  trouvera,  dans  celte  énumération,  d'une  part,  des  états 
spasmodiques  confirmés,  suivis  d'une  vérification  anatomique 
précise,  et,  d'autre  part,  une  série  d'observations  souvent  citées 
dans  la  littérature  comme  ressortissant  à  la  maladie  de  Littlc, 
mais  auxquelles  une  histoire   clinique  insuffisante  ou  un 
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examen  histologique  incomplet  ne  donnent  plus  qu'une  valeur 
restreinte. 

Gibb.  —  Congénital  hemiplegio  in  a  lillborn  cliild,  etc.  Lancet,  1858. 

Accouchement  difficile,  présentation  du  placenta.  Enfant  mort-né,  bien 
constitue,  mais  avait  le  coude  et  le  genou  gauche  lléchis,  les  doigts  de  la 
main  gauche  rigides,  et  on  ne  poi'.vait  les  étendre  à  cause  des  rétractions 
tendineuses,  ce  qui  laisse  supposer  qu'ils  étaient  ainsi  depuis  au  moins  plu- 
sieurs semaines. 

Autopsie.  —  Restes  d'une  ancienne  hémorragie  dans  la  substance  blanche 
de  l'hémisphère  droit,  au-dessous  du  ventricule  latéral;  le  cuir  chevelu 
arraché  sur  l'os  pariétal  gauche;  celui-ci  portait  sur  sa  face  interne  les  traces 
d'une  ecchymose  très  vaste  et  on  pouvait  facilement  en  détacher  le  péri-cra- 
nium. 

L'état  de  l'enfant  était  expliqué  par  le  fait  que  la  mère  avait  reçu  trois  mois 
aupararant  un  coup  sur  le  côté  droit  de  l'abdomen. 

Little.  —  On  the  induencc  of  anormal  parturition,  difficult  labour,  pré- 
maturé birth  and  asphyxia  néonatorum,  on  the  mental  and  physical  condi- 
tion of  the  child.  {Transactions  of  the  Obstétrical  Society  of  London,  vol.  III, 
1862,  p.  339.) 

Dans  ce  mémoire  fondamental,  Little  donne  soixante-trois  observations, 
deux  seulement  comportent  un  examen  anatomique  : 

ici-  CAS  (obs.  LX),  —  Idiotie,  contracture  hémiplégique  du  bras  et  de  la 
jambe  droits.  Pas  de  renseignements  sur  la  naissance.  Mort  à  vingt  ans. 

Autopsie.  —  Atrophie  de  l'hémisphère  gauche  avec  ancienne  apoplexie. 
Sur  l'hémisphère  droit,  cicatrices  d'une  faible  extravasation  superncielle. 

La  moitié  droite  de  la  dure-mère  est  adhérente  au  vertex  et  sous  l'arach- 
noïde, on  voit  une  masse  jaune  et  dure,  de  l'étendue  d'un  schilling,  sous 
laquelle  les  circonvolutions  sont  profondément  dentelées. 

Sur  l'hémisphère  gauche,  plus  petit,  se  trouve,  à  la  partie  postérieure  du 
tiers  moyen,  une  dépression  avec  une  cavité  qui  se  prolonge  dans  le  lobe 
antérieur  ;  elle  est  gélatineuse  en  dehors,  et  pultacce  en  dedans.  La  couche 
optique  gauche  est  remarquablement  petite  et  dense,  semi-cartilagineuse. 

Le  reste  du  corps  a  été  examiné  à  l'exception  de  la  moelle  épinière. 

2°  CAS  (obs.  LXl).  —  «  Autopsie  pour  expliquer  la  production  de  l'apoplexie 
capillaire.  Congestion  chez  un  enfant  né  sans  obstruction  pelvienne  ». 

Dixième  enfant,  présentation  crânienne,  pas  de  prolapsus  du  cordon, 
douze  heures  de  travail  sans  arrêt.  Enfant  mort-né. 

Autopsie.  -  Effusion  de  sang  sur  le  pariétal  gauche.  A  l'ouverture  du 
crâne  forte  congestion  de  tous  les  vaisseaux  superficiels;  sinus  gorgés;  pie- 
mère  profondément  injectée.  Tout  le  cerveau  est  congestionné  avec  une 
couleur  rosée  et  des  taches  punctiformes  de  sang  exlravasé. 
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Fôrster.  —  Millheilungen  iiber  die  im  neuen  Dresdner  Kinderhospi- 
tal  in  den  erstcn  beideii  Jalircn  iiach  seiner  Eroffnung  zur  Beobachtung 
gekommenen  Lahmui.gon.  {Jahrbuch  f.  Kinderheilkunde.  Bd.  XII,  1880, 
p.  274.) 

Afieclion  congéaitale;  pas  de  renseignements  sur  la  naissance.  Paralysie 
spastique  des  quatre  exlrémités,  surtout  marquée  au.ï  extrémités  supé- 
rieures; la  contracture  des  membres  inférieurs  est  en  flexion;  microcé- 
phalie;  légère  exophtalmie  ;  n'a  jamais  parlé.  Quelques  mois  avant  son 
entrée,  a  eu  de  la  spondylose  et  de  la  myélite,  sensibilité  normale. 

Autopsie.  —  Dure-mère  adhérente;  pie-mère  de  la  convexité  opalescente, 
œdème  sur  la  partie  antérieure.  Hémisphère  gauche  plus  grand  que  le  droit. 
Hémisphère  droit  sclérosé;  la  substance  blanche  est  réduite;  la  substance 
grise  est  normale,  le  ventricule  un  pou  dilaté;  kyste  au  niveau  de  l'extré- 
mité postérieure  du  ventricule  droit,  un  autre  kyste  dans  la  région  frontale; 
épendyme  normal.  t 

Hémisphère  gauche,  protubérance,  cervelet  normaux. 

Au  niveau  des  ui'  et  iv"=  vertèbres,  fongosités  et  foyer  purulent,  méningo- 
myélite.  Moelle  épiniôrc  atrophiée  ù  ce  niveau. 

Ross.  —  On  thespasmodic  paralysis  of  infancy.  [Brain,  octobre  1882,  p.  344.) 

Vers  l'âge  de  trois  mois,  les  parents  de  l'enfant  s'aperçurent  qu'il  était 
atteint  de  rigidité  généralisée,  avec  exagération  des  réflexes.  Mort  à  deux  ans 
et  demi,  de  diphtérie,  sans  avoir  ni  parlé  ni  marché. 

Autopsie.  —  Sur  les  faces  externes  du  cerveau,  il  existe  une  large  dépression 
près  de  la  scissure  de  Rolando,  qui  pénètre  jusqu'au  ventricule  latéral  bordé 
de  circonvolutions  à  disposition  radiée.  Remaniement  secondaire  des  autres 
circonvolutions.  L'absence  des  circonvolution  frontale  et  pariétale  ascen- 
dantes est  bilatérale. 

Examen  microscopique.  —  Absence  des  cellules  pyramidales  de  Técorce. 

Moelle  normale,  sauf  les  fibres  pyramidales  plus  petites. 

Ross,  estime  que  la  lésion  s'est  produite  antérieurement  à  la  naissance  et 
qu'elle  doit  être  constituée  par  un  arrêt  de  développpement,  puisqu'il  n'apa» 
rencontré  de  tissu  cicatriciel. 

Binswanger.  —  Ueber  eine  Missbildung  des  Gehirns.  {Virchow's  Archiv. 
1882,  vol.  87,  p.  427.) 

Accouchement  difficile,  sans  forceps.  Dès  la  naissance,  rigidité  généralisée  ; 
idiotie,  crises  épilepliques.  Mort  à  dix  ans  et  demi. 

Autopsie.  —  Porencéphalie  bilatérale  plus  étendue  surl'hémisphère  gauche. 
Les  circonvolutions  rolandiques  font  défaut  et  le  lobule  paracentral  est 
atrophié.  Pas  de  lésion  macroscopique  sur  la  moelle  et  le  bulbe. 

Otto.  —  Ein  Fall  von  Porencéphalie  mit  Idiotie  und  angeborener  spasti- 
scher  Gliderstarre.  {Archiv  fûr  Psychiatrie,  1885,  Bmd  XV,  Heft  I,  p.  215.) 
Idiotie  et  rigidité  congénitale.  Mort  à  quinze  ans. 
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Autopsie.  —  Double  porencéphalie  ;  les  deux  hémisphères  sont  très  atro- 
phiés, quelques  cirvonvolulions  manquent;  la  moelle,  le  cervelet  semblent 
normaux  à  l'examen  macroscopique. 

Sarah  Mac  Niitt.  —  Double  infantile  spastic  hcmiplcRia  wilh  report  of  a 
case.  {Amcric.  Journ.  of  tlie  med.  sciences, i>xnv.  I880,  p.  08.) 

Père  tuberculeux,  mère  malade  pendant  la  grossesse;  délivrance  à  terme, 
mais  présentation  par  les  pieds,  chloroformisation,  forceps,  asphyxie. 

Convulsions  dès  les  premiers  jours  de  la  vie,  déglutition  difficile;  l'enfant 
n'a  jamais  ni  marché  ni  parlé;  parésie  des  quatre  extrémités  avec  rigidité 
musculaire;  doigts  derai-fléchis  dans  la  paume  de  la  main;  rigidité  plus 
marquée  aux  membres  iniérieurs,  réflexes  patellaires  très  exagérés,  tête 
asymétrique. 

Autopsie.  —  CEdème  de  la  pie-mère,  hydrocéphalie,  quantité  anormale 
,1e  liquide  céphalo-rachidien.  Dans  chaque  hémisphère  :  atrophie  du  lobule 
paracentrai,  des  circonvolutions  centrales  et  de  la  111°  circonvolution  frontale; 
toutes  ces  anomalies  plus  étendues  à  droite  qu'à  gauche.  La  région  des  cir- 
convolutions centrales  est  occupée  par  un  sillon  au  fond  duquel  celles-ci 
sont  atrophiées.  L'atrophie  porte  aussi  sur  les  opercules. 

Les  coupes  microscopiques  vérifient  l'aspect  des  faces  externes  de  ce 
cerveau. 

Histologie.  —  L'écorce  des  circonvolutions  rolandiques  est  remplacée  par 
des  fibrilles  riches  en  noyaux;  le  tissu  scléreux  est  abondant;  les  cellules 
ganglionnaires  n'existent  plus;  les  espaces  périvasculaires  sont  très  dilatés 
avecdi?  nombreuses  cellules  lymphoïdes  et  des  globules  rouges  extravasés. 

Dans  la  circonvolution  antérieure  existe  un  tissu  scléreux  avec  ses  noyaux 
abondants,  sa  texture  fibreuse  et  ses  espaces  lymphatiques  dilatés.  La  pie- 
mère  dans  les  portions  du  cortex  qui  sont  atrophiées  est  enflammée. 

Atrophie  de  la  partie  du  corps  calleux  qui  correspond  à  la  région  des 
zones  corlicales  motrices. 

Dégénérescence  secondaire  typique  des  voies  pyramidales,  dans  le  pont, 

le  bulbe  et  la  moelle. 

Les  noyaux  des  nerfs  crâniens,  les  cellules  des  cornes  médullaires  sont 

normaux. 

Schultze.  —  Festschrift.  Heidelberg,  1886. 

Mère  alcoolique.  Idiotie,  contracture  des  membres,  les  bras  fléchis  et  en 
adduction,  les  jambes  croisées  en  adduction;  tète  en  extension,  pas  de  con- 
vulsions. .       ,  ,  , 
■   Aiitopsie.  -  Lobe  frontal,  circonvolutions  centrales,  une  partie  du  lobe  tem- 
poral et  une  partie  du  lobe  pariétal  absents. 

Bechterew.  -  Zur  Frage  iiber  die  secuudàren  Degencrationen  des  Hirn- 
5chenkels.  {Arch.  f.Psych.  und  Nerv.,  1888,  p.  1.) 

Convulsions  aussitôt  après  la  naissance;  la  tête  ne  grossit  pas,  reste  très 
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petite.  Rigidité  des  quatre  extrémités,  les  supérieures  en  flexion,  les  infé- 
rieures en  extension.  Rigidité  des  muscles  de  la  nuque,  du  cou.  Ne  parle 
pas.  Mort  à  trois  ans. 

Autopsie.  —  Cerveau  très  petit,  face  interne  et  externe  scléreuses,  ratati- 
nées, parsemées  de  kystes.  Morphologie  cérébrale  modifiée  ;  une  partie  seu- 
lement des  circonvolutions  centrales  se  retrouve,  et  plus  dans  l'hémisphère 
gauche  que  dans  le  droit  ;  hydrocéphalie,  atrophie  de  la  couche  optique,  des 
tubérosités  mamillaires;  agénésie  du  corps  calleux,  dégénérescence  des 
fibres  du  pied  du  pédoncule,  de  la  pyramide  bulbaire  et  du  faisceau  pyramidal 
■croisé.  Pas  d'examen  histologique. 

Diagnostic.  —  Double  hémiplégie  spastique  causée  par  une  double  hémor- 
.ragie  méningée,  bilatérale,  produite  au  moment  de  la  naissance. 

Dejerine  et  Sollier.  —  Premier  cas  d'athélose  double  datant  de  la  pre- 
mière enfance.  [Bull,  delà  Soc.  anat.,  1888.) 

Convulsions  dès  la  première  enfance,  imbécillité;  athétose  double  remon- 
tant à  l'âge  de  trois  ans,  strabisme,  sensibilité  conservée,  réflexes  conservés; 
prédominance  des  mouvements  et  de  la  rigidité  à  droite,  contracture  des 
membres  inférieurs  dont  les  genoux  sont  collés  l'un  contre  l'autre;  marche 
•très  difficile. 

Autopsie.  —  Asymétrie  portant  sur  toute  la  partie  de  l'encéphale,  l'hémis- 
phère gauche  plus  petit  que  le  droit;  lobe  postérieur  de  l'hémisphère 
gauche  atrophié;  disposition  anormale  des  circonvolutions  frontales,  insula 
modifiée. 

Tueczk  et  Kramer.  —  Hydrocéphalie.  (Archiv.  f.  Psych.  und  Nerv.,  1889, 
XX,  Ileft  2,  p.  334.) 

Idiotie  congénitale  ;  rigidité  des  membres  inférieurs,  force  musculaire  con- 
servée, lenteur  de  la  parole. 

Autopsie.  —  Réduction  de  la  moitié  de  la  substance  blanche,  atrophie  de 
la  substance  corticale,  surtout  marquée  au  niveau  du  tiers  supérieur  des  cir- 
convolutions centrales;  dégénérescence  secondaire  des  faisceaux  pyrami- 
daux dans  les  segments  dorsaux  et  lombaires  de  la  moelle. 

Anton.  —  Ueber   angeborene  Erkrankungen  des   Centralnervensy stems. 
Wien,  1890. 

Enfant  vient  au  monde  avec  un  deuxième  fœtus  mort,  qui  devait  avoir 
deux  ou  trois  mois. 

Rigidité  généralisée  ;  tête  en  extension  ;  strabisme,  atrophie  optique,  raicro- 
céphalie,  asymétrie  faciale. 

Autopsie.  —  Aplasie  du  système  vasculaire.  Les  deux  hémisphères  céré- 
braux sont  asymétriques  et  atypiques;  par  places,  adhérences  méningées; 
microgyrie  du  lobe  occipital. 

L'examen  macroscopique  de  la  protubérance  montre  l'absence  de  la  voie 
pyramidale;  pas  d'entrecroisement  moteur. 
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Cervelet  iiurmal. 

Histologie.  —  Substance  grise  trois  ou  quatre  fois  plus  large  que  la 
substance  blanche;  celle-ci  contient  très  peu  de  fibres  nerveuses. 

Si  ce  n'est  sur  le  lobe  temporal  où  elle  a  une  disposition  normale,  la  struc- 
ture de  la  substance  grise  est  irrégulière,  les  cellules  sont  disposées  en  amas^ 
et  sur  la  surface  on  voit  un  treillage  de  fibres  qui  passe  entre  la  pie-mère  et 
l'écorce  :  probablement  symphyse  cortico-méningée. 

Modifications  des  noyaux  gris;  la  capsule  interne  très  rudimentaire  ;  pied 
du  pédoncule  également  ;  cordons  antéro-latéraux  de  la  moelle  très  réduits  ; 
les  fibres  en  sont  grêles;  travées  conjonctives  parlant  de  la  substance  grise, 
cloisonnantla  substance  blanche  ;  racines  antérieures  minces,  nondégénérées. 

Interprétation.  —  Hydrocéphalie  externe  :  atrophie  cérébrale  partielle, 
résidu  d'un  processus  inflammatoire;  aplasie  du  système  pyramidal. 

Sachs.  —  Contribution  to  the  pathology  of  infantile  cerebral'palsies.  {New- 
Yov/c  med.  Journ.,  may  1891.) 

Travail  difficile,  entant  asphyxié.  Rigidité  généralisée,  strabisme,  arriéra- 
tion intellectuelle,  convulsions.  Mort  de  fièvre  éruptive  à  un  an. 

Autopsie.  —  Adhérence  de  la  pie-mère  à  l'écorce  sur  les  deux  hémisphères  ; 
atrophie  symétrique  bilatérale  des  circonvululions  frontales. 

Examen  histologique.  —  Pauvreté  des  cellules  pyramidales,  de  l'écorce  ;  exa- 
gération des  cellules  névrogliques  dans  la  moelle  et  le  pédoncule  ;  dégénéres- 
cence des  fibres  pyramidales  secondaires  à  la  lésion  corticale. 

Diagnostic.  —  Méningo-encéphalite  chronique,  probablement  secondaire  à 
une  hémorragie  pie-mérienne  très  étendue  au  moment  de  la  naissance. 

Railton.  —  Birth  palsy.  (British  med.  Journ.,  27  féb.  1882,  p.  441.) 

Travail  difficile;  forceps  ;  asphyxie.  Rigidité  généralisée,  réflexes  exagérés, 
idiotie.  Mort  à  trois  ans  par  broncho-pneumonie. 

A  utopsie.  —  Dépressions  situées  dans  la  région  centrale  des  faces  externes 
des  deux  hémisphères.  A  ce  niveau,  arachnoïde  et  pie-mère  épaissies, 
opaques,  adhérentes  aux  lobules  paracentraux  déprimés. 

Examen  histologique.  -  Voie  pyramidale  normale  dans  tout  son  trajet; 
diminution  de  nombre  des  cellules  ganglionnaires  dans  les  sphères  motrices 
et  légère  augmentation  de  la  névroglie  à  ce  niveau. 

Otto.  -  Casuistiche  Beitràge  zur  Kenntniss  der  Mikrogyrie,  1892.  {Archiv. 
f.  Psych.  und  Nerv.  Bd  XXIII.) 

Idiotie  totale  avec  rigidité.  Microgyrie. 

Oliver.  -  On  Central  Birth  Palsics.  {Brit.  Med.  Journ.,  april  1893.) 
Travail  précipité,  enfant  asphyxié,  chélif.  Mort  le  troisième  jour. 
Autopsie.  -  Plusieurs  hémorragies  sous  la  dure-mère  dans  le  région  occi- 
pitale ;  cervelet  hyperémié  ;  pas  de  lésion  cérébrale. 
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W  Muratoff.  —  Zur  Kenntniss  der  verschiedenen  Formen  der  diplcgi- 
scher  Paralyse  ira  Kindeshaltcr.  (Vortrag  gchalten  im  Vcreinder  kinderarzle 
an  der  Univer.  m  MosUau,  19  septembre  1894.  (DeuL  ZeiLsch.  f,  Nervenhedk., 
1893.  Bd.  YII,  p.  8t-9j.) 

Enfant  idiot,  microcéphale;  paralysie  totale  des  membres  supérieurs  et 
inférieurs;  aucune  rigidité  constatée.  Meurt  de  broncho-pneumonie  a  deux 


ans. 


Aulopsie.  —  Atrophie  et  ratatinement  des  circonvolutions  centrales  et  des 
lobules  paracentraux  sur  les  deux  hémisphères. 

Moelle  mince  et  atrophique;  coloration  grise  de  la  zone  pyramidale,  sur 
une  coupe  à  l'état  frais. 

Histologie.  —  Kcorce  :  dans  les  circonvolutions  centrales,  atrophie  totale  des 
cellules  ;  absence  des  fibres  tangentielles  et  arquées  ;  dilatation  des  vaisseaux  ; 
quelques  kystes  remplis  de  cellules  granuleuses.  Dans  la  voie  pyramidale 
médullaire,  les  fibres  existent  presque  toutes,  mais  elles  sont  amincies,  atro- 
phiées; les  gaines  de  myéline  ne  prennent  plus  l'hématoxyline. 
Pas  de  processus  dégénératif  ni  d'hyperplasie  conjonctive. 
Les  cellules  des  cornes  antérieures  sont  atrophiées  et  granuleuses. 
Diagnoslic  des  lésions  corticales  :  atrophie  consécutive  à  un  processus 
inflammatoire. 

Oppenheim.  —  Ueber  Mikrogyrie  und  die  infantile  Form  der  cerebralen 
Glossopharyngolabialparalysie.  [Berl.  Gesells.  f.  Psych.  u.  Nervenk.  in  NeuroL 
Centralb.,  1895,  p.  130.) 

Sujet  âgé  de  vingt  et  un  ans.  Anamnèse  incomplète,  la  maladie  date  de  la 
première  enfance,  peut-être  de  la  naissance. 

Intelligence  un  peu  affaiblie.  Dysasthric  très  marquée,  articulation  défec- 
tueuse. 

Lansjue  peu  mobile.  Dysphagie,  passage  des  liquides  dans  le  nez  et  la  tra- 
chée. Ne  peut  ni  siffler,  ni  souffler  une  lumière.  Fermeture  incomplète  des 
yeux.  Conservation  des  réactions  électriques  des  muscles  de  la  face. 

Atrophie  et  raccourcissement  des  membres  droits.  Pas  d'augmentation  des 
réflexes  tendineux,  pas  de  contracture  dans  les  bras.  La  main  droite  est  for- 
tement pliée,  le  pied  droit  en  équinisme.  Aux  quatre  extrémités,  mouvements 
athétoïdes,  prédominance  aux  extrémités  supérieures.  Parésie  plus  marquée 
à  droite. 

Autopsie.  —  Sur  rhémisphère  droit,  porencéphalie  et  microgyric.  Sur 
l'hémisphère  gauche,  microgyrie. 

Le  porus  se  trouve  sur  la  partie  moyenne  du  sillon  de  Rolando,  la  sonde 
pénètre  dans  le  ventricule.  Les  circonvolutions  avoisinantes  sont  radiées  et 
plissées. 

La  microgyrie  comprend,  des  deux  côtés,  les  circonvolutions  centrales, 
dans  leur  moitié  inférieure,  la  partie  postérieure  des  ii'  et  m*  frontales  et  la 
partie  antérieure  de  la  pariétale  inférieure. 

Examen  histologique.  —  Dans  la  microgyrie,  les  petites  cellules  prédomi- 
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lient,  les  grandes  cellules  pyramidales  manquent  par  places  ou  sont  peu 
développées.  La  substance  blanche  est  ramifiée  et  déchiquetée. 

Atrophie  de  la  pyramide,  surtout  à  gauche.  Atrophie  du  cordon  latéral 
droit,  sans  dégénérescence. 

Oppcnheim  admet  une  lésion  précoce,  peut-être  congénitale  ^hémorragie 
avec  méningo-encéphalite  et  atrophie  de  l'écorce).  Il  lait  remarquer  que  le 
sujet  n'était  pas  idiot,  mais  seulement  affaibli.  La  tétraplégie  avec  athétose 
était  accompagnée  d'une  paralysie  labioglossopharyngée. 

Mya  e  Levi.  —  Studio  clinico  ed  anatomico  relativo  ad  un  caso  di  diple- 
gia  spastica  congenita  (raorbo  di  Little).  {Rivista  di  pat.  nerv.  e  ment.,  no- 
vembre 1896,) 

Dyslocie  ;  accouchement  très  laborieux,  à  terme,  sans  forceps,  asphyxie 
prolongée,  respiration  artificielle.  Quelques  heures  après  la  naissance,  rigi- 
dité des  membres,  yeux  convulsés.  Contracture  des  quatre  extrémités,  des 
muscles  du  cou,  de  la  mimique  ;  opisthotonos,  strabisme,  grande  difficulté 
de  la  déglutition,  exagération  des  réflexes,  arriération  intellectuelle.  Mort  à 
dix-huit  mois. 

Autopsie.  —  Léger  degré  de  microcéphalie  ;  aucune  autre  lésion  macrosco- 
pique. Dans  la  zone  rolandique,  prolongements  protoplasmiques  des  cellules 
pyramidales  courts  et  grêles;  tache  claire  au  niveau  des  pyramides.  Moelle  : 
sur  les  zones  des  faisceaux  pyramidaux  direct  et  croisé,  tache  claire  semblable 
àcelle  du  nouveau-né.  Les  fibres  sont  petites,  leurnombre  est  normal. 

Diagnostic.  —  Aplasic  des  cellules  pyramidales  de  l'écorce. 

Ganghofner.  —  1896.  Weitere  Mittheilungen  iiber  cérébrale  spasti- 
sche  Làhraungen  im  Kindesalter.  [Zeil.  f.  Heilk.,  vol.  XVIIL) 

Cite  un  1"  cas  de  diplégie  cérébrale  spastique  oi:i  l'autopsie  a  révélé  une 
hydrocéphalie  et  une  hydromyélie. 
Un  2°  CAS  de  choréo-athétose  spastique  où  l'examen  macroscopique  a  été 
négatif. 

Fr.  Schultze.  —  Ueber  Befunde  von  H.ïmatomyelie  und  Oblongatablulung 
mit  Spallbildung  bei  Dystokien.  {Deut.  Zeilschr.  f.  Nervenheil/c.\o\.  VIII,  1896, 
Ileft  I,  p.  1.) 

1er  CAS.  —  Bassin  rachitique.  Version.  Hémorragie  légère  dure-mérienne 
et  pie-mériennc. 

Examen  hislologiqite.  —  Lésion  presque  localisée  à  la  moelle  dorsale  dont 
la  substance  grise  contient  beaucoup  de  globules  rouges  disséminés  ou  agglo- 
mérés. 

2-CAS.  —  Grossesse  gémellaire;  un  enfant  vivant,  le  deuxième,  extrait  par 
version,  meurt.  Pas  de  lésion  cérébrale;  hémorragie  médullaire  située 
presque  exclusivement  dans  la  substance  grise  de  la  moelle  dorsale. 

3e  CAS.  —  Bassin  rétréci,  lentalive  de  forceps,  puis  version.  Asphyxie  pro- 
longée. Mort. 
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Autopsie.  —  Eiïusion  sanguine  abondante  entre  la  dure-mère  et  la  pie-mère 
à  la  base  du  crâne  et  dans  le  canal  racliidien. 

Examen  histologiquc.  —  Fente  hémorragique  dans  le  bulbe  et  la  moelle 
occupant  surtout  la  substance  grise  ;  maximum  des  lésions  dans  le  bulbe. 

Grosz.  —  Ein  Fall  von  angeborener  cerebralcr  Diplegie  bei  einem  aus 
exlra-uteriner  Schwangerschaft  slamraenden  Saugling.  {Arcidv.  f.  Kin- 
derheilk,  1897.  Bd  22. 

Grossesse  extra-utérine,  compression  du  cerveau  fœtal  gauche  parla  paroi, 
par  suite  de  la  situation  de  l'enfant  dans  l'abdomen.  Extraction  opératoire 
d'un  enfant  pesant  2660  grammes  qui  vécut  quelques  jours.  El&l  spasmo- 
4ique  droit  qui  se  généralise  dans  les  jours  suivants. 

Autopsie.  —  Pachyméningite  chronique  hémorragique  gauche;  aplatisse- 
ment cicatriciel  frontal  et  pariétal  à  gauche;  atrophie  optique  gauche.  La 
moitié  gauche  du  cervelet,  qui  a  été  comprimée,  est  mal  développée,  la  moitié 
droilé  de  la  moelle  est  atrophiée. 

Dégénérescence  des  voies  corlico-raédullaires  observée  dans  le  pont  et 
dans  plusieurs  segments  médullaires.  L'état  spasmodique  du  côté  droit 
s'explique  par  la  prédominance  des  lésions  sur  l'hémisphère  gauche. 

Philippe  et  Cestan.  —  État  du  faisceau  pyramidal  (bulbe  et  moelle  épi- 
nière)  dans  quatre  cas  de  contracture  spasmodique  infantile.  Syndrome  de 
Litlle.  (Soc  de  Mol.,  4  décembre  1897,  p.  1081.) 

l^r  CAS  :  Asphyxie;  dès  la  naissance  rigidité  généralisée;  mort. 
Autopsie.  —  Pachyméningite  généralisée  du  type  fibreux  par  atrophie  des 
circonvolutions. 

2°  CAS  :  Accouchement  avec  circulaire  du  cordon.  Rigidité. 
Méninges  adhérentes. 

3»  CAS  :  Accouchement  normal,  rigidité,  idiotie. 
Lésions  atrophiques  de  quelques  circonvolutions. 

Haushalter  et  Thiry.  —  Deux  cas  do  rigidité  spasmodique  infantile  avec 
autopsie.  [Société  de  biologie,  1.3  mars  1897,  p.  648.) 

1"  CAS.  —  Accouchement  très  laborieux,  à  terme;  enfant  asphyxié, 
msufflation  prolongée;  rigidité  spasmodique  généralisée;  pas  de  convul- 
sion, intelhgence  peu  développée;  strabisme,  mouvements  des  bras  lents, 
difficiles.  Mort  par  broncho-pneumonie  à  treize  mois. 

Autopsie.  —  Adhérence  ferme  de  la  dure-mère  à  la  calotte  crânienne, 
plus  marquée  de  ciiaque  côté  du  sinus  longitudinal,  c'est-à-dire  au  niveau 
■de  la  partie  supérieure  des  zones  rolandiques;  dans  les  parties  épaissies, 
tissu  fibreux  avec  de  nombreuses  lacunes  occupées  par  des  globules  rouges. 
Les  sillons  cérébraux  aplalis,  peu  profonds  surtout  au  niveau  des  circonvo- 
lutions fronto-pariétaies  qui  semblent  atrophiées. 

Examen  histologiquc.  —  Vascularisation  de  la  pie-mère,  petites  dépres- 
sions microscopiques  de  l'écorce  au-dessous  ;  la  différenciation  des  diverses 
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couches  de  la  substance  corticale  est  moins  marquée  qu'à  l'état  normal  ; 
cellules  pyramidales  souvent  méconnaissables.  Dans  la  moelle,  les  zoiies^ 
pyramidales  sont  grises,  leur  coloration  plus  pàle  est  plus  marquée  dans  la 
région  lombaire.  A  ce  niveau,  les  tubes  à  myéline  sont  rares,  les  cylindraxcs 
rares,  grêles,  inégaux  ;  le  tissu  névroglique  riche  en  cellules. 

2«  CAS.  —  Père  alcoolique,  naissance  à  terme,  accouchement  normal, 
rigidité  marquée  dès  le  jeune  âge;  enfant  chétif,  intelligence  très  arriérée, 
strabisme. 

Autopsie.  —  Atrophie  notable  des  circonvolutions  frontales  et  pariétale^ 
des  deux  côtés,  surtout  dans  le  tiers  supérieur;  ratatinement  extrême  du 
lobule  paracentral  qui  a  une  dureté  cartilagineuse;  même  aspect,  même 
dureté  des  lobes  occipitaux  à  leur  extrémité  terminale  et  leur  face  interne. 

Examen  histologique .  —  Amincissement  de  la  substance  grise,  sclérose 
névroglique,  lacunes  irrégulières. 

Moelle  :  faisceau  pyramidal  scléreux. 

Dejerine.  —  Sur  deux  cas  de  maladie  de  Little  (rigidité  spasmodique  con- 
génitale) suivis  d'autopsie  (Soc.  biologie,  13  mars  1897). 

le'-  CAS  :  Naissance  à  terme;  paraplégie  spaslique  des  membres  inférieurs. 
Pas  de  paralysie  et  pas  d'atrophie.  Pas  de  strabisme,  ni  d'inégalité  pupil- 
laire. 

Intégrité  intellectuelle  absolue,  mais  crises  épileptiques  depuis  l'enfance. 

Autopsie.  —  Cavité  porencéphalique  bilatérale  située  au  niveau  de  l'union 
du  tiers  moyen  au  tiers  supérieur  du  sillon  de  Rolando,  disposition  conver- 
gente des  circonvolutions  autour  du  porus.  (Voir  Anatomie  des  centres  ner- 
veux, t.  II,  p.  223,  fig.  237.) 

Capsule  interne  mince;  pas  de  dégénérescence  dans  le  pied  des  pédon- 
cules cérébraux. 

Pyramides  bulbaires  légèrement  atrophiées. 

Légère  hyperplasie  névroglique  dans  les  cordons  latéraux. 

2*  CAS  :  Père  alcoolique. 

xNaissance  h  terme,  frère  jumeau  bien  portant. 

Rigidité  dès  la  naissance;  a  commencé  entre  neuf  et  dix  ans  a  se  servir 
des  membres  supérieurs  et  cà  marcher  avec  des  béquilles 

Paralysie  spasmodique  des  quatre  membres,  plus  marquée  aux  membres 
inférieurs  et  à  gauche  ;  jambes  en  flexion;  pieds  en  équin;  motilité  très 

réduit©  ^ 
Membres  supérieurs  mieux  conservés;  prédominance  de  la  contracture  a 

gauche.  ,        ,  , 

Réflexes  tendineux  forts.  Pas  de  Babinski;  clonus  a  gauche. 

Atrophie  notable  de  tout  le  côté  gauche.  .  j„  u 

Face  intacte.  Pas  de  crises  épileptiques.  Intelligence  au-dessous  de  1. 

moyenne. 
Mort  à  quarante-quatre  ans. 
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Autopsie.  —  Encéphale,  protubérance  normaux;  pyramides  bulbaires  un 
peu  amaigries. 

Moelle,  tache  grisâtre  occupant  la  partie  postérieure  des  cordons  latéraux. 

Histologie.  —  Diminution  de  volume  portant  sur  les  cordons  latéraux;  en 
■outre,  sur  la  partie  postérieure  de  ceux-ci,  sclérose  névroglique,  moins 
étendue  à  droite  qu'à  gauche,  et  diminuant  progressivement  de  haut  en  bas  ; 
se  retrouve  encore  cependant  au-dessus  du  renflement  lombaire.  Corne 
antérieure  plus  petite  que  la  diale. 

Racines  rachidiennes  normales. 

Entre  la  i"  et  la  ii«  paire  cervicales,  on  trouve  une  lésion  médullaire  en 
foyer;  plaques  de  sclérose  à  aspect  lacunaire  spongieux,  avec  vaisseaux 
atteints  d'endo  et  de  périartérite  sur  les  cordons  et  les  cornes  postérieurs. 

Pas  de  dégénérescence  ascendante  des  cordons  postérieurs  ;  dégénérescence 
rétrograde  du  faisceau  pyramidal  s'arrêtant  au-dessus  de  l'entre  croisement. 

Beyer.  —  Zur  Lehre  von  der  Porencephalie.  {Neurol.  Centralb.  1897 
p.  631-637.) 

Grossesse  gémellaire,  accouchement  normal. 

Ne  s'explique  pas  sur  la  congénitalité.  A  trois  mois,  fièvre,  n'a  jamais  ni 
marché  ni  parlé.  Contracture  des  extrémités  inférieures  et  du  bras  droit, 
nystagmus,  microcéphalie,  langage  monosyllabique 

Hémisphère  droit;  dépression  transversale  qui  commence  au  niveau  du 
sillon  de  Rolando. 

Hémisphère  gauche:  porus  communiquant  avec  le  ventricule;  disposition 
radiée  des  circonvolutions;  coupes  et  circonvolutions  pararolandiques.  Pas 
de  processus  inflammatoire. 

Protubérance  et  bulbe  atrophiés. 

Pas  d'examen  histologique. 

Muratoff.  —  Klinich  und  pathologische  Beitriige  zur  Lehre  von  der  bei- 
■dcrseitigen  cerebr.  Liihmung  im  Kindesalter.  {Deut.  Zeilsch.  f.  Nervenh 
1897.  Bd  X.)  ■' 

Naissance  avant  terme  et  difficile.  Enfant  né  paralysé  et  raide.  Rigidité  des 
quatre  extrémités  et  des  muscles  du  dos  et  du  cou;  mouvements  du  coude 
et  du  poignet  limités,  mains  en  pronation;  doigts  en  flexion  ;  flexion  des 
cuisses  sur  le  bassin,  pieds  en  varus  cquin,  réflexes  patellaires  et  tricipitaux 
exagérés. 

Autopsie.  —  Adhérence  des  méninges  à  l'écorce  en  plusieurs  points  et  sur- 
tout au  niveau  du  lobule  paracentral  ;  faible  développement  du  lobe  occipital  ; 
circonvolutions  centrales  antérieure  et  postérieure,  lobule  paracentral,  atro- 
phies ;  dilatation  ventriculaire  ;  plexus  choroïdes  très  vascularisés.  Pas 
d  épendymite. 

Moelle,  aspect  grisâtre  des  cordons  latéraux. 

///.sfo%i(.._  Lésions  dégénératives  des  cellules  corticales  et  de  leurs  prolon- 
gements ;  absence  des  fibres  tangenlielles  ;  sur  les  coupes  qui  comprennent 
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les  méninges,  on  retrouve  l'héraorragie  sous-pie-mérienne  ;  les  cellules  de 
l'écorce  dans  le  territoire  de  l'hémorragie  sont  atrophiées  ;  pas  d'innammation 
hyperplasique  de  la  névroglie  ;  les  libres  radiculaires  de  l'écorce,  celles  du 
corps  calleux  sont  partiellement  raréfiées  et  dégénérées  ;  dégénérescence 
descendante  marquée  dans  le  segment  moyen  du  pédoncule,  le  bulbe  et  la 
moelle  au  niveau  des  faisceaux  pyramidaux  croisés  et  directs. 

Massalongo.  —  Ueber  cérébrale  Diplegien  im  Kindesalter  (Little'sche 
Krankheit).  (Wiener  med.  Bidtter,  1898,  n»  7,  p.  12.) 

Accouchement  difficile;  asphyxie;  le  dixième  jour,  on  s'aperçoit  de  la 
rigidité  du  tronc  et  des  quatre  extrémités;  mouvements  alhétosiques  des 
doigts  et  des  orteils;  pieds  en  varus  équin  ;  n'a  jamais  parlé;  troubles  de  la 
déglutition  ;  accès  convulsifs  de  toux.  Mort  par  broncho-pneumonie. 

Autopsie.  —  Hyperémie  des  'méninges  ;  pie-mère  adhérente  à  certaines 
circonvolutions;  les  circonvolutions  frontales  et  les  pré-rolandiques  sont  gri- 
sâtres ;  légère  hyperhémie  des  méninges  spinales  avec  exsudât  dans  l'espace 
sous-arachnoïdien.  La  voie  pyramidale  est  nettement  dégénérée  dans  la 
région  cervicale. 

Giulio  Levi.  —  Sopra  un  caso  di  malformazione  del  midollo  spinale  in  un 
idiotia  affetta  di  diplegia  infantile.  {Rioisla  di  patologia  ner'v.  e  w^ni.,  jiulio 
1899,  vol.  IV,  p.  289.) 

Accouchement  très  laborieux,  version.  Asphyxie,  état  très  grave  les 
premiers  jours.  A  cinq  mois,  convulsions;  diplégie  spastique,  surtout  du 
côté  droit;  légers  mouvements  alhétosiques  des  mains,  réflexes  forts, 
nystagmus,  idiotie. 

Autopsie.  —  Pachyméningite  et  leptoméningite  intense  sur  l'hémisphère 
gauche  dans  sa  partie  antérieure;  substance  nerveuse  recouverte  d'une 
couche  gélatineuse  opaque;  au-dessous,  circonvolutions  moins  développées, 
surtout  les  rolandiques  et  les  frontales.  Moelle  :  au  niveau  des  faisceaux  pyra- 
midaux directs  et  croisés  une  tache  claire,  bilatérale  mais  plus  marquée  du 
côté  droit,  fibres  plus  rares.  Pont  et  bulbe  normaux,  à  l'exception  des  fibres 
pyramidales  qui  sont  moins  colorées.  La  pyramide  gauche  est  plus  petite 
que  la  droite.  Écorce  :  peu  de  cellules  pyramidales  et  altération  de  celles  qui 
subsistent. 

En  outre,  dans  la  région  cervicale,  tumeur  émanée  des  cordons  posté- 
rieurs, déformant  la  moelle,  constituée  par  des  fibres  nerveuses  qui  pré- 
sentent quelques  altérations. 

Diagnostic.  —  Hypoplasie  numérique  des  éléments  cellulaires  des  zones 
rolandiques  et  des  libres  pyramidales. 

Cestan.  —  Le  syndrome  de  Littlc.  [Thèse  de  Paris,  1899.) 

Obs.  XXVI.  —  Accouchement  à  sept  mois,  rapide  sans  asphyxie.  Enfant 
chétif;  à  huit  mois,  convulsions,  n'a  jamais  ni  marché  ni  parlé.  Légère 
spasticité  des  membres  supcrieurs,  paraplégic  spastique,  plus  prononcée  du 
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côté  gauche.  Station  debout  impossible,  réflexes  exagérés,  idiotie,  pas 
d'épilepsie.  Mort  à  quatre  ans.  . 

Autopsie. —  Foyer  de  porcncophalie  au  niveau  de  la  partie  moyenne  de  la 
région  rolandique  avec  communication  venlriculaire  ;  disposition  radiée  des 
circonvolutions  ;  remaniement  secondaire  de  la  morphologie  cérébrale,  dila- 
tation du  ventricule  latéral.  La  couche  optique  gauche,  les  hémisphères 
cérébelleux,  les  deux  pyramides  sont  atrophiés. 

Hémisphère  droit.  N'a  pu  être  examiné. 

Histologie.  —  Atrophie  des  deux  pyramides  bulbaires  plus  marquée  à 
droite  ;  atrophie  des  faisceaux  latéraux  de  la  moelle  et  du  cordon  de  Turck  ; 
pas  de  lésion  des  racines;  tache  névroglique  peu  intense  sur  le  cordon  laté- 
ral n'empiétant  pas  sur  les  faisceaux  cérébelleux,  sans  épaississement  des 
vaisseaux  et  des  tractus  pie-mériens. 

Obs.  XXX.  —  Antécédents  héréditaires  chargés,  accouchement  à  terme 
sans  asphyxie.  Convulsions  à  l'âge  de  quinze  mois;  crises  épileptiques  fré- 
quentes, faciès  d'hydrocéphalie,  strabisme,  rigidité  généralisée,  bras  contrac- 
turés  en  flexion,  pied  bot  varus  équin,  n'a  jamais  marché,  réflexes  exagérés^ 
idiotie. 

Autopsie.  —  Adhérence  partielle  des  méninges  au  niveau  des  lobes  fron- 
taux ;  hydrocéphalie,  airophie  de  la  cloison  inter-ventriculaire  et  du  corps 
calleux  :  légère  atrophie  de  l'hémisphère  cérébral  gauche. 

Histologie.  —  Atrophie  légère  de  la  pyramide  bulbaire  gauche  avec  légère 
hyperplasie  conjonctive;  la  lésion  consiste  surtout  en  une  diminution  de 
volume  du  cylindraxe.  On  la  retrouve  dans  le  faisceau  pyramidal  du  côté 
gauche.  Le  faisceau  pyramidal  droit  est  intact.  Peu  d'hyperplasie  névroglique,. 
mais  infantilisme  des  tubes  nerveux. 

Obs.  XXXI.  —  Antécédents  héréditaires  chargés,  accouchement  à  terme.  A 
six  mois  convulsions  épileptiques,  rigidité  généralisée;  réflexes  très  exa- 
gérés, idiotie. 

Autopsie.  —  Sur  la  convexité  des  hémisphères,  la  pie-mère  présente  dans 
la  région  rolandique  des  dépôts  laiteux  sous  forme  d'une  bande  de  plusieurs 
centimètres  de  largeur;  elle  est  adhérente  à  ce  niveau  au  tissu  cortical.  Cir- 
convolutions grêles,  légère  dilatation  du  ventricule  latéral,  foyers  de  méningo- 
encéphalite;  atrophie  légère  de  la  pyramide  bulbaire  droite  et  de  l'hémis- 
phère cérébral  gauche  ;  noyaux  centraux  intacts. 

Histologie.  —  La  pyramide  droite  présente  des  îlots  disséminés  d'hyper- 
plasie névroglique  avec  gaine,  de  myéline  plus  grêles  que  celles  de  la  pyra- 
mide gauche.  Gracilité  particulière  des  gaines  de  myéline  dans  le  faisceau, 
pyramidal  croisé  gauche. 

Obs.  XXXII.  —  Père  syphilitique. 
Accouchement  normal,  à  terme. 

Convulsions  dès  le  premier  mois  ;  n'a  jamais  marché,  intelligence  médiocre 
rigidité  spastique  généralisée;  strabisme  convergent,  réflexes  exagérés^ 
troubles  trophiques  de  la  peau.  Mort  par  tuberculose  pulmonaire. 
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Autopsie.  —  Épaississement  clironique  de  la  dure-mère  surtout  au  niveau 
des  lobes  centraux,  pas  de  lésions  en  foyer. 

Histologie.  —  Pas  do  lésions  visibles  par  la  méthode  de  Weigert-Pal  ;  au 
picro-carmin,  byperplasie  névroglique  très  légère  des  cordons  antéro-laté- 
laux. 

Obs.  XXXIII  —  Lourde  hérédité  nerveuse  et  tuberculeuse.  Accouchement 
prématuré. 

N'a  jamais  marche  seul,  intelligence  diminuée,  a  commencé  à  parler  vers 
quatre  ans;  crâne  petit,  asymétrique;  strabisme  et  nystàgmus.  Paralysie  du 
côté  droit  :  atrophie  du  bras,  mouvements  lents,  jambe  droite  en  extension, 
réflexe  rotulien  très  exagéré,  trépidation  épileptoïde.  Légère  contracture  du 
côté  gauche  avec  réflexe  fort  et  trépidation  épileptoïde  de  ce  même  côté. 

Autopsie.  —  Quelques  adhérences  de  la  pie-mère  au  niveau  du  lobule  para- 
central  gauche,  hémisphère  gauche  plus  petit  que  le  droit.  Circonvolutions 
de  cet  hémisphère  plus  grêles  avec  des  anomalies  dans  la  morphologie  ;  à 
droite,  anomalies  moins  marquées;  pas  de  dilatation  ventriculaire. 

Les  noyaux  centraux,  les  pédoncules  cérébraux,  la  pyramide  bulbaire  sont 
normaux. 

Histologie.  —  Au  picro-carmin,  légère  hyperplasie  névroglique  du  faisceau 
pyramidral  droit  sans  disparition  des  tubes  nerveux. 

Obs.  XXXIV.  —  Grossesse  avec  hydramnios  ;  accouchement  à  terme,  labo- 
rieux, circulaire  asphyxie. 

A  six  mois,  convulsions,  faciès  hydrocéphalique,  strabisme,  paraplégie 
avec  contracture  légère  en  flexion,  station  verticale  impossible,  idiotie. 

Autopsie.  —  Hydrocéphalie  intense.  L'écorce  se  trouve  réduite  à  une  enve- 
loppe de  quelques  centimètres  d'épaisseur  avec  saillie  énorme  des  noyaux 
centraux.  Légère  dilatation  du  iv«  ventricule. 

Pas  d'atrophie  du  cervelet  ni  des  pyramides  bulbaires. 

Histologie.  —  Absence  d'agénésie  ou  de  dégénérescence  des  faisceaux  pyra- 
midaux ;  seulement  légère  hyperplasie  névroglique. 

Obs.  XXXV.  —  Mère  nerveuse,  accouchement  normal. 

Enfant  chétif,  n'a  jamais  ni  parlé  ni  marché,  paraplégie  avec  légère  con- 
tracture. 

Autopsie. —  Adhérence  de  la  pie- mère  au  niveau  des  lobes  frontaux, 
atrophie  de  la  circonvolution  pariétale  ascendante  de  l'hémisphère  cérébral 
droit.  Pas  d'atrophie  des  pyramides. 

Histologie.  —  Très  légère  hyperplasie  névroglique  au  niveau  des  faisceaux 
pyramidaux. 

Obs.  XXXVI.  —  Aucun  renseignement  sur  la  naissance.  Strabisme  conver- 
gent, légère  contracture  des  bras,  rigidité  plus  marquée  aux  membres  infé- 
rieurs avec  pied  bot  varus  et  exagération  des  réflexes,  idiotie. 

Autopsie.  —  Foyer  de  méningo-encéphalite  au  niveau  des  deux  régions 
rolandiques. 

Histologie.  —  Légère  sclérose  des  faisceaux  pyramidaux. 

Obs.  XXXVII.  —  Asphyxie  prolongée,  convulsion  dès  le  troisième  jour; 
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n'a  jamais  parlé  tii  marché.  Cccilé  depuis  la  naissance,  rigidité  généralisée 
plus  marquée  à  droite,  doigts  en  flexion;  cuisses  en  flexion  et  en  adduction, 
pied  bot  varus  equin.  Exagération  des  réflexes  tendineux,  idiotie. 

Autopsie.  —  Pachyméningite  généralisée;  ni  sclérose  ni  agénésie  des 
laisceau^  pyramidaux, légère  hypcrplasie  névroglique. 

Oeis.  XXIV.  —  Accouchement  prématuré.  Enfant  très  chétiC,  convulsions 
à  trois  mois.  N'a  jamais  parlé.  Paraplégie  spastique  avec  participation  du 
bras  droit.  Contracture  plus  marquée  à  droite,  épilepsie.  Idiotie. 

Autopsie.  —  Hémisphère  gauche:  atrophie  généralisée  des  circonvolu- 
tions ;  atrophie  de  la  bandelette  optique  du  pédoncule  cérébral,  de  la  pyra- 
mide bulbaire  du  côté  gauche. 

Hémisphère  droit,  foyers  de  méningo-encéphalite  sur  les  régions  frontale 
et  rolandique. 

Histologie.  —  Asymétrie  des  pyramides  et  de  la  moelle. 

BarDavara  di  Gravellona.  —  Une  forme  particulière  de  paralysie  obstétri- 
cale, etc.  Thèse  de  Paris.  1900,  n<»6.i  i  . 

Présentation  parles  pieds;  traction.  Paralysie  brachiale  flasque  bilatérale 
avec  rigidité  et  spasticité  des  membres  inférieurs. 

Diagnostic  pendant  la  vie.  —  Hématomyélie  du  renflement  cervical. 

Autopsie.  —  Plexus  brachiaux  en  transformation  libreuse  avec  gangue 
tissu  scléreuse  plus  marquée  à  droite  qu'à  gauche;  pas  de  traces  d'hémor- 
ragie; cicatriciel  ancien  organisé. 

(Cerveau,  hémisphères  éga.ix,  épaississement  méningé  au  niveau  des  cir- 
convolutions rolandiques  et  sur  le  lobule  paracentral. 

Moelle.  Destruction  des  fibres  radiculaires  postérieures  avant  leur  entiée 
dans  la  moelle,  dégénération  ascendante  des  cordons  postérieurs,  asymétrie 
des  cordons  latéraux  de  la  moelle,  le  gauche  plus  petit  que  le  droit  d'un 
tiers  environ. 

Histologie.  —  Au  niveau  du  lobule  paracentral  et  de  la  région  moyenne 
de  la  face  extérieure  des  hémisphères,  méningite  cicatricielle  ancienne  avec 
transformation  fibreuse,  hypcrplasie  diffuse  de  tous  les  éléments  des 
méninges  molles;  sclérose  névroglique  prononcée  dans  la  région  sous-pie- 
mérienne  de  l'écorce. 

Dans  le  pied  du  pédoncule  droit,  la  voie  pyramiiale  occu|)e  la  moitié 
ventrale;  à  gauche,  il  ,n'y  a  pas  de  [libres  rayélinisées,  pas  plus  que  dans  la 
capsule  interne  gauche;  cependant,  pas  d'atrophie  ni  de  raréfaction  du  fais- 
ceau pyramidal  croisé  droit.] 


RoUy.  —  Angeborene  doppelseitige  Starre  (Little'sche  Krankheit)  bei 
Zwillingen  mit  Sectionsbefund.  {iJeulsch.  Zeitsc/i.  f.  i^ervenheilk,  1901, 
vol.  XX,  n"  :i  et  4.) 

1«"-  ET  2«  CAS.  —  Se  rapportent  à  deux  jumeaux  :  père  syphililitiue  :  mère, 
treize  grossesses  avant  la  grossesse  gémellaire  ;  accouchement  très  lonfi 
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chloroformisation  ;  premier  enfant  vient  normalement;  le  deuxième  se  pré- 
sente par  les  pieds  en  état  d'asphyxie. 

Le  premier  enfant  a  des  convulsions  dès  les  premiers  jours  ;  tête  en  exten- 
sion et  rotation  à  gauche;  rigidité  généralisée;  extrémités  inférieures  plus 
contracturées  que  les  supérieures;  mouvements  athétosiques  des  orteils, 
crises  tétaniques.  Parésie  passagère  du  bras  droit.  Mort  le  dix-septième  jour. 

Autopsie.  —  Hydrocéphalie  externe  ;  pie-mère  opalescente. 

Deuxième  observation  clinique  semblable  à  la  précédente. 

Autopsie.  —  Hyperhémie  de  la  dure-mère. 

Histologie.  —  Cet  examen  est  comparable  pour  les  deux  malades;  l'au- 
teur n'en  donne  qu'une  unique  description. 

Cerveau  :  Cellules  ganglionnaires,  surtout  les  pyramidales,  atrophiques  ou 
dégénérées;  exagération  du  nombre  des  vaisseaux. 

Mêmes  lésions  dégénératives  des  cellules  des  cornes  antérieures  de  la 
moelle,  avec  état  vacuolaire,  dégénérescence  des  corpuscules  de  Nissl. 

Voies  pyramidales  normales. 

3"  CAS.  —  Pas  de  renseignements  sur  les  antécédents  et  la  naissance  ; 
enfant  âgé  de  cinq  semaines,  chétif,  atrophie  musculaire;  membres  infé- 
rieurs en  flexion  avec  mouvements  actifs  très  limités  et  mouvements  passifs 
très  difficiles  à  faire  exécuter,  les  muscles  reprenant  la  position  fœtale  ;  rigi- 
dité généralisée,  réflexes  forts.  Meurt  six  jours  après  l'examen. 

Autopsie.  —  Pas  de  lésion  macroscopiques. 

Histologie.  —  Augmentation  diffuse  de  la  névroglie  cérébrale  avec  petites 
et  grosses  cellules  augmentées  de  nombre. 

Moelle.  —  Augmentation  moindre  çlu  tissu  névrogliqxie. 

Nombre  des  vaisseaux  augmentés;  ils  ,sont  dilatés,  gorgés  de  leucocytes; 
calibre  des  parois  épaissi  ou  aminci;  petites  hémorragies  capillaires  ayant 
provoqué  une  réaction  périphérique  ;  méninges  molles  épaissies  ;  lepto- 
raéningite  cérébrale  et  spinale  ;  pyramides  normales. 

Dans  la  moelle  cervicale,  au-dessus  du  renflement,  les  cellules  épendy- 
maires  sont  entourées  de  tissu  névrogliqiie;  l'épendyme  paraît  normal,  mais 
il  est  interrompu  sur  sa  partie  postérieure  et  le  canal  épendyraaire  semble 
dédoublé. 

4'  CAS.  —  Père  syphilitique. 

Enfant  venu  à  terme,  accouchement  normal. 

Rigidité  observée  dès  les  premiers  jours,  les  membres  inférieurs  en 
flexion.  Pas  de  parésie,  pas  de  convulsions;  mouvements  de  latéralité  de  la 
tête,  hypertonie  généralisée.  Mort  à  quatre  mois. 

Autopsie.  —  Pas  de  lésion  macroscopique. 

Histologie.  —  Énorme  hyperplasie  du  tissu  névroglique;  lepto-méningite 
moins  prononcée  que  dans  le  cas  précédent,  les  vaisseaux  sanguins  sont 
nombreux. 

Moelle  cervicale;  augmentation  des  cellules  épendymaires  et  probable- 
ment dédoublement  du  canal  épendymaire. 
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Finizio.  —  Diplegia  spastica  congenita  da  agenesia  corticale.  (La  pedia- 
tria,  1901,  n"  1,  p.  21.) 

La  maladie  date  de  la  naissance  :  faible  intelligence,  déglutition  anormale, 
rigidité  généralisée,  pieds  en  varus  équin,  réflexes  exagérés;  réflexe  plan- 
taire en  extension,  pas  de  clonus. 

Autopsie.  —  Légère  anomalie  de  conformation  au  niveau  de  la  scissure 
de  Sylvius,  atrophie  relative  des  circonvolutions  rolandiques,  cellules  corti- 
cales réduites  de  nombre  et  de  volume.  Dans  la  moelle,  zone  plus  claire  dans 
les  cordons  latéraux,  les  fibres  nerveuses  y  sont  plus  rares,  plus  fines,  leur 
gaine  n'est  pas  dégénérée. 

Diagnostic.  —  Diplégie  d'origine  cérébrale  par  hypoplasie  du  système  cor- 
tico-pyramidal. 


Schupfer.  —  Ueber  Porencephalie  Klin.  u.  pathol.-anat.  Betrachtungen. 
{.Monalssc/i.  f.  Psychiatrie,  1901,  X,  p.  32.) 

Strabisme,  membres  supérieurs  et  inférieurs  contracturés;  avant-bras 
fléchis  sur  les  bras,  mains  fermées,  membres  inférieurs  en  extension,  mou- 
vements passifs  très  limités,  spasmes  tétaniformes.  Mort  à  quatorze 
mois. 

Examen  anatomique.  —  Sur  la  convexité  des  deux  hémisphères,  kystes 
séreux  de  la  grosseur  d'une  noisette,  la  pie-mère  recouvre  la  perte  de 
substance  et  ils  sont  situés  au  niveau  du  sillon  de  Rolando;  leur  extrémité 
conduit  aux  deux  ventricules.  Ils  doivent  s'être  formés  vers  le  cinquième 
mois.  Les  circonvolutions  centrales  sont  mieux  développées  à  droite  qu'à 
gauche. 


Kotschelkowa.  —  Reitrage  zurpathol.  Anat.  der  Mikrogyrie  und  der  Mikro- 
cephalie.  {Archiv.  f.  Psych.  Heft  I,  1901,  p.  39-106.) 

1"  CAS.  -  Parents  âgés  ;  hérédité  paternelle  chargée;  naissance  à  terme, 
facile.  Tête  petite,  convulsions  dès  les  premiers  jours,  rigidité  généralisée, 
plus  marquée  à  droite,  idiotie. 

A  trois  ans,  cranieclomie.  La  rigidité  fait  place  à  un  état  flasque;  pas 
d'amélioration  dans  l'état  psychique.  Plus  tard,  l'état  spastique  reparaît. 
Mort  à  six  ans  et  demi. 

Cerveau  petit,  surtout  l'hémisphère  gauche  ;  combinaison  de  macrogyrie  et 
microgyne;  au  niveau  des  circonvolutions  microgyriques,  nombreux  amas 
de  substance  grise  hélérotopique  dans  la  substance  blanche;  quelquefois 
esidu  d  extravasats  sanguins,  diminution  du  nombre  de  s  cellules  pyram  i- 
dales  géantes,  absence  des  fibres  tangentielles. 

Les  deux  pyramides  sont  très  petites,  la  gauche  plus  que  la  droite.  Pas  de 
dégénérescence  visible, 

2«  CAS.  -  Idiotie  complète,  hémiplégie  gauche  avec  contracture. 
Lésions  diffuses  avec  kystes  miliaires. 
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Donaggio.  —  Idiu/ia  c  rigidilâ  spuslica  congenita.  (Hiuista  spenmentale  di 
frenialria,  vol.  XXVU,  fasc.  3,  1901.) 

Antécédents  héréditaires  chargés.  Naissance  à  terme  normale.  Aussitôt 
après  la  naissance,  l'enfant  avait  les  membres  inféiiciirs  rigides  et  les 
membres  supérieurs  moins  atteints.  Intelligence  Ires  limitée,  pas  d'accès 
convulsil.  Mort  à  vingt-deux  ans. 

Autopsie.  —  Hyperhéinie  des  méninges,  pas  de  lésion  destructive  de 
Técorce,  mais  le  lobe  occipital  dioit  plus  petit  que  le  gauche;  moiphologie 
Anormale  des  circonvolutions. 

Bulbe  :  pyramide  petite  et  aplatie. 

Moelle  atrophiée;  zone  pyramidale  et  cordons  de  Goll  plus  clairs. 

Ilistoloyie.  —  Dans  les  deux  tiers  antérieurs  du  segment  postérieur  de  la 
capsule  interne,  dans  les  trois  cinquièmes  médians  du  pied  des  pédoncules 
cérébraux  et  dans  la  protubérance,  coloration  plus  claire  par  la  méthode  de 
VVeigert.  Pyramide  bulbaire  diminuée,  très  pâle.  Moelle  :  toute  la  zone  du 
faisceau  pyraniidiil  croisé  reste  claire,  sauf  à  partir  du  renflement  lombaire 
jusqu'à  l'extrémité. 

Conclmion.  —  Hypoplasie  delà  voie  pyramidale  tout  entière. 

Dupré  et  Heitz.  —  Dyplégie  cérébrale  infantile  avec  idiotie.  Agénésie 
presque  complète  de  l'hémisphère  droit  et  du  corps  calleux.  (Soc.  de  neuroL, 
13  mars  1900.) 

Accouchement  laborieux,  asphyxie;  convulsions  à  onze  mois;  à  deux  ans, 
avec  les  débuts  de  la  marche,  on  constate  une  hémiplégie  gauche;  à  sept  ans, 
hémiplégie  droite  avec  aphasie  et  démence. 

Autopsie.  —  Agénésie  de  l'hémisphère  droit  avec  iiydrocéphalie;  énorme 
dilatation  ventriculaire  avec  substance  hémisphérique  réduite  à  une  languette 
de  2  centimètres  d'épiisseur. 

Saillie  des  noyaux  centraux  dans  le  ventricule. 

Hémisphère  gauche  p.iraît  normal. 

Sur  le  pédoncule  cérébral  gauche,  petite  cicatrice  déprimée,  scléreuse,  ne 
dépassant  pas  1  centimètre  en  hauteur. 
Atrophie  médullaire  gauche. 

Dejerine.  —  Sur  la  rigidité  spasmodique  congénitale  d'origine  médullaire 
(syndrome  de  Liltle)  par  lésion  médullaire  en  foyer,  développée  pendant  la 
vie  intra-utérine.  [Rev.  neuroL,  30  juin  1903,  p.  601.) 

Antécédents  héréditaires  et  collatéraux  chargés.  Rigidité  généralisée 
depuis  la  naissance.  N'a  jamais  pu  marcher  ni  se  servir  des  membres  supe- 

"^plraplégie  spasmodique  avec  jambes  en  extension,  équinisme  des  pieds; 
membres  supérieurs  en  flexion  plus  accusée  à  droite  Pas  d'atrophie  mus- 

"""R^^idilc  des  muscles,  du  tronc,  de  la  nuque.  Réflexes  très  difficiles  à  cause 
de  la  contiacture. 
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Face  inlacte.  mimique  parfaite,  parole  correcte;  intelligence  conservOo. 
Pas  de  crises  épileptiques. 

Autopsie.  —  Parois  crâniennes,  méninges,  hémisphères  cérébraux,  gan- 
glions centraux,  cervelet,  pyramides  bulbaires,  sans  aucune  modincation. 

Parois  osseuses  du  canal  rachidien;  dure-mère,  racines  rachidienn.'S 
intactes.  La  moelle  paraît  un  peu  plus  petite  qu'à  l'état  normal. 

Examen  histologique.  —  Aucune  lésion  signalée  dans  les  hémisphères 
cérébraux,  la  capsule  interne,  le  pédoncule  cérébral,  la  protubérance  annu- 
laire. 

Sur  le  bulbe  rachidien,  très  mince  bande  de  sclérose  coiffant  de  chaque- 
côté  la  partie  postérieure  des  noyaux  do  Burdach  et  de  Coll. 

Moelle  épinicre.  A  l'œil  nu,  on  voit  que  l'atrophie  signalée  porte  surtout 
sur  la  partie  postérieure  des  cordons  latéraux. 

Au  niveau  des  deux  premiers  segments  cervicaux,  sclérose  des  3/4  anté- 
rieurs des  cordons  de  Burdach,  et  la  partie  antérieure  du  cordon  de  Goll; 
sur  le  Ml'  segment  cervical,  plaque  de  sclérose  diffuse  sur  une  hauteur  de 
6  à  7  millimètres,  occupant  le  centre  de  la  moelle,  les  cornes  postérieure.'', 
une  partie  des  cordons  postérieurs  et  latéraux. 

Dans  ce  foyer  scléreux,  densité  du  tissu  névroglique,  vaisseaux  à  parois 
épaissies,  à  lumière  souvent  oblitérée,  à  gaine  lymphatique  dilatée. 

Dégénérescences  secondaires,  au-dessus  de  la  lésion  sclérose  systématisée 
des  2/3  antérieurs  des  cordons  de  Burdach  et  de  la  partie  antérieure  du  cor- 
don de  Goll.  Au-dessous  de  la  lésion,  tache  scléreuse  dans  la  région  du 
faisceau  pyramidal  croisé;  à  ce  niveau,  tubes  nerveux  clairsemés,  tissu 
névroglique,  quelques  vaisseaux  épaissis. 

Scherer.  —  Maladie  de  Little.  {Revue  de  neurologie,  litOi,  n°l.) 

Né  à  terme  d'une  mère  démente,  accouchement  facile. 

Parésie  passagère  des  membres  supérieurs  quatre  jours  après  la  naissance. 
A  un  mois,  on  s'aperçoit  de  contractures  bilatérales  au  cours  d'une  gastro- 
entérite;  on  observe  à  la  suite,  du  nystagmus,  du  strabisme,  de  l'atrophie 
papillaire.  Mort  à  dix  mois. 

Autopsie.  —  Hémisphère  gauche  transformé  en  kyste,  hémisphère  droit 
plus  petit  que  le  gauche. 

Diagnostic.  —  Kyste  primitif  développé  probablement  sur  quelque  foyer 
encéphalo-malacique  intra-utérin.  On  peut  supposer  que  l'entérite  a  produit 
une  nouvelle  exsudation  dans  le  kyste,  d'où  apparition  de  nouveaux 
symptômes. 

Bruns.  —  Porencephalie.  (Neurolog.  Centralbl,  1904,  p.  577.) 

Présente  un  cerveau  de  double  porencéphalic  chez  un  enfant  qui  a  eu  une 
paralysie  spastique  des  quatre  membres  avec  troubles  pseudo-bulbaires  et 
cataracte  bilatérale  surajoutée.  Pas  d'examen  microscopique. 
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Jussuf  Ibrahim.  -  Klinisclie  Beitràge  zur  Kenntniss  der  cerebralen  Diple- 
gien  desKindesaltersiind  der  MiKrocephalie.  (Jahrbuch  fur  Kinderheilk  1904 
p.  7,31-843.) 

TVaumatisme  au  quatrième  mois  de  la  grossesse,  accouchement  difficile. 
Pas  d'asphyxie,  rigidité  généralisée,  spasmes  tétaniqi.es,  microcéphalie! 
troubles  de  la  déglutition,  hypertrophie  musculaire. 

Autopsie,  —  Forte  adhérence  de  la  dure-même  au  crâne,  os  pariétal  épaissi, 
les  circonvolutions  operculaires  sont  aplaties,  atrophiées  ;  dilatation  ventri- 
culaire. 

Spiller.  —  Congénital  spastic  rigidity  of  the  limbs.  (Congénital  hypertonia, 
Liltle's  disease).  {University  of  Pensylvania  médical  Bulletin,  jan.  1905.) 

1"  CAS.  —  Travail  difficile,  naissance  à  terme,  rigiditég  énéralisée,  convul- 
sions, idiotie.  Mort  à  six  ans. 

Autopsie.  —  Morphologie  cérébrale  normale;  moelle  petite. 

Histologie.  —  Cellules  de  Betz  dans  le  lobule  paracentral  rares  ou  atro- 
phiées ;  cellules  des  cornes  antérieures  de  la  moelle  rares,  fibres  des  fais- 
ceaux pyramidaux  très  fines. 

2c  CAS.  ~  Travail  facile,  né  à  terme,  rigidité  généralisée,  idiotie,  réflexes  très 
exagérés,  clonus. 

Autopsie.  —  Pas  de  grosse  lésion  cérébrale.  Cellules  nerveuses  des  cornes 
antérieures  peu  nombreuses  dans  la  région  lombaire. 

3*  CAS.  —  Hérédité  paternelle  chargée;  hémorragie  utérine  de  la  mère 
pendant  la  grossesse;  naissance  prématurée  et  difficile,  forceps.  Convulsions 
à  treize  mois.  Pas  de  langage,  aucun  mouvement  des  membres. 

Autopsie.  —  Pas  de  lésions  macroscopiques.  Agénésie  du  faisceau  pyra- 
midal dans  la  moelle. 

4°  CAS.  —  Arriération  mentale,  rigidité  plus  marquée  à  droite  et  au  niveau 
des  membres  inférieurs;  réflexes  exagérés,  clonus  et  Babinski  bilatéral. 

Autopsie.  —  Cerveau  œdématié  ;  circonvolutions  pariétales  ascendantes 
atrophiées  des  deux  côtés.  Compression  médullaire  au  niveau  des  quatrième 
et  cinquième  segments  cervicaux  par  exostose  vertébrale. 

Francescho  Franceschi.  —  Contribulo  allo  studio  délia  microgiria  e  délie 
vie  piramidali  nelle  paralise  cerebrali  dell'  infanzia.  {Rivista  di  palologia 
nervosa  e  mentale,  mairs  1906,  p.  97.) 

Accouchement  très  laborieux;  à  deux  mois,  entérite,  convulsions.  Crâne 
petit,  rigidité  spastique  généralisée,  mouvements  choréo-athétosiques  de  la 
face  et  des  mains;  préhension,  alimentation,  déglutition  très  difficiles;  intel- 
ligence retardée.  Mort  à  dix-huit  ans. 

Autopsie.  —  Cerveau  petit,  morphologie  des  circonvolutions  un  peu  anor- 
male, microgyrie  bilatérale  des  circonvolutions  du  lobule  paracentral. 

Examen  histologique.  —  Au  niveau  des  circonvolutions  microgyriques, 
rareté  des  éléments  cellulaires  et  atrophie  des  éléments  existants,  augmen- 
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talion  de  la  névroglie,  forte  réduction  des  fibres  radiées  et  des  fibres  d'asso- 
ciation sous-corticales. 

Bulbe  :  pyramide  petite,  mais  aucune  trace  de  sclérose. 

Moelle  :  raréfaction  marginale  périphérique. 

D'Astros  et  Audibert.  —  Contracture  des  extrémités,  porencéphalie.  (A/ar- 
seilleméd.,  m6,]>.  m.) 

Présentation  par  la  face  ;  tète  petite,  sans  expression  ;  contracture  perma- 
nente, irréductible  des  quatre  membres,  mais  moins  marquée  aux  membres 
inférieurs,  idiotie.  Mort  par  broncho-pneumonie. 

Aiilopxie.  —  Hémisphère  droit;  poche  séreuse  qui  peut  être  le  reliquat 
d'une  ancienne  hémorragie  méningée. 

Hémisphère  gauche,  lobe  frontal  atrophié;  présente  un  orifice  large  con- 
duisant dans  une  cavité  qui  occupe  l'intérieur  du  lobe  frontal  jusque  vers  le 
milieu  du  lobe  pariétal.  Les  méninges  ont  l'air  de  se  continuer  avec  les 
parois  lisses  et  arrondies  de  la  cavité  ;  celle-ci  communique  avec  le  ventri- 
cule latéral. 

Diagnostic.  —  A  gauche,  porencéphalie;  à  droite,  kyste  méningé. 

Fragnito.  —  SuUa  rigiditâ  spastica  congenila.  (A7inali  di  neurologia,  fasc. 
5  e  6,  1908.) 

Choléra  pendant  la  grossesse;  accouchement  normal;  dès  la  naissance, 
contracture  généralisée;  n'a  jamais  pu  marcher;  intelligence  retardée;  pas 
d'accès  convulsifs;  extension  de  l'orteil  gauche. 

Autopsie.  —  Masse  cérébrale  petite  ;  irrégularités  dans  le  dessin  des  cir- 
convolutions, qui  ont  l'aspect  de  la  porencéphalie;  lobe  frontal  très  petit; 
pied  du  pédoncule  cérébral,  pyramide  bulbaire  et  moelle  atrophiés. 

Histologie.  —  Pie-mère  des  lobes  frontaux  légèrement  épaissie  ;  anomalie 
des  cellules  nerveuses  dans  la  région  rolanJique;  les  grandes  cellules  pyra- 
midales manquent.  Segment  postérieur  de  la  capsule  interne  très  étroit; 
légère  différence  de  teinte  ou  faible  grossissement  dans  la  zone  du  faisceau 
pyramidal  croisé;  cervelet  normal. 

Haushalter  et  Collin.  —  Microgyrie  et  polygyrie  avec  agénésie  du  corps 
calleux  et  du  faisceau  pyramidal  chez  un  enfant  atteint  de  rigidité  généralisée. 
(Réunion  biologique  de  Nancy,  1905.) 

Traumatisme  pendant  la  grossesse,  accouchement  normal.  Rigidité  géné- 
ralisée, strabisme  ;  idiotie,  microcéphalie. 

Autopsie.  —  Microgyrie  et  polygyrie  générales  des  deux  hémisphères. 
Agénésie  du  corps  calleux.  Hydrocéphalie  gauche.  Noyaux  centraux  intacts. 

Histologie.  —  Cellules  pyramidales  corticales  peu  nombreuses. 

Dans  les  pédoncules  cérébraux,  les  pyramides  bulbaires,  les  faisceaux  pyra- 
midaux croisés,  atrophie  et  diminution  de  volume  et  de  nombre  des  gaines 
de  myéline.  Feutrage  ncvrogli(iue.  Cellules  des  cornes  antérieures  intactes. 
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Haushalter  et  CoUin.  —  .Modilication  cytologique  des  cellules  pyramidales 
de  l'écorce  cérébrale,  dans  un  cas  de  paraplégie  spasmodique  congénitale. 
[Itétinion  biologique  deNaîicii,  1905.) 

Accouchement  à  terme,  normal. 
Paraplégie  spastique. 

Pas  de  lésion  macroscopique  de  l'écorce,  ni  des  noyaux  centiuux. 
Chroraolyse  ou  achromatose  absolue  des  cellules  pyramidales  de  l'écorce. 
Myélinisalion  incomplète  des  faisceaux  pyramidaux  croisés. 

Biach.  -  Ein  Fall  von  Littlescher  Krankheit  mit  tabiform.  Verànderungen. 
[Wien  Klinik.  Woc/i.,  1907,  p.  435.) 

Maladie  de'  Litlle;  atrophie  des  circonvolutions  centrales  avec  lésions  des 
cellules  pyramidales  de  l'écorce;  dans  la  moelle,  dégénérescence  du  faisceau 
pyramidal  et  dans  la  moelle  sacrée,  dégénérescence  des  cordons  de  Goll, 

Cattaneo.  —  Maladie  de  Little.  {Sociftà  medica  di  Parma,  5  juin  1909.) 
Diplégie,  choréo-athétose.  Mort  à  deux  ans. 

Autopsie.  —  Deux  cavités  kystiques  asymétriques  dans  la  partie  supé- 
rieure de  la  zone  rolandiqiie  communiquant  avec  les  ventricules;  raycro- 
gyrie  à  ce  niveau;  pas  de  ramollissement  dans  la  moelle;  absence  des 
grandes  cellules  pyramidales  de  l'écorce  ;  nombreuses  fibres  dégénérées 
dans  les  faisceaux  pyramidaux  croisés. 

Anglade  et  Jacquin.  Syndrome  de  Little.  {V Encéphale,  mars  1909,  p.  252.) 

Mère  alcoolique,  naissance  à  terme,  accouchement  normal.  Pas  de  con- 
vulsions, rigidité  généralisée,  plus  marquée  aux  membres  inférieurs  :  réflexes 
vifs,  pieds  en  variis  équin  ;  démarche  raide,  spasmodique  ;  strabisme  con- 
vergent. 

Intelligence  rudimentaire,  langage  monosyllabique  n'ayant  débuté  que 
vers  l'âge  de  trois  ans. 
Mort  à  vingt-cinq  ans. 

Autopsie.  —  Méninges  de  la  base  un  peu  épaissies. 
Atrophie  en  masse  des  circonvolutions,  micr.igyrie. 
Protubérance,  bulbe,  cervelet  atrophiés. 
Pas  de  dilatation  ventriculaire. 
Pas  de  lésions  en  foyer. 

Histologie.  —  Partout,  prépondérance  très  nette  de  la  névroglie  sur  l'élc- 
ment  noble  :  tassement  du  réseau  névroglique. 
Cellules  de  Purkinje  très  diminuées  de  nombre. 

Aucune  sclérose  de  la  voie  pyramidale  ;  les  cordons  latéraux  ont  leurs 
dimensions  normales  ;  mais  légère  augmentation  de  la  névroglie  à  ce 
niveau. 


L'énuiucralion  de  ces  ob.sei  valions  est  nécessairement  incom- 
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plète  ;  il  est  possible  qu'il  en  ait  échappé  quelques-unes,  publiées 
sous  des  rubriques  que  nous  ne  pouvions  songer  à  consulter; 
déjà,  la  plupart  de  celles  dont  nous  donnons  le  résumé,  ont  été 
rapportées  sous  les  étiquettes  diverses  de  porencéphalie,  de 
sclérose  cérébrale,  de  microgyrie,  elc. 

Toutefois,  l'insuffisance  de  cette  documentation  est  le  fait, 
moins  des  lacunes  inévitables,  que  de  la  valeur  des  observations 
existantes.  Celle-ci  est  en  effet,  fort  inégale.  Peu  nombreux  sont 
les  examens  anatomiques  détaillés  de  maladies  de  Little  authen- 
tiques. La  plupart  des  faits  que  nous  avons  dû  rapporter,  parce 
qu'ils  sont  toujours  cités,  concernent  des  observations  cliniques 
insuffisantes  ou  incomplètes,  avec  une  vérification  anatomiqne 
trop  sommaire. 

En  outre,  une  autre  remarque  s  impose  :  même  en  ne  choi- 
sissant que  les  cas  les  plus  démonstratifs  de  maladie  de  Little, 
la  majorité  représentant  des  formes  graves,  compliquées  de 
troubles  intellectuels,  et  secondaires  à  de  grands  délabrements 
cérébraux,  ceci  diminue  notablement  leur  utilisation  physio- 
logique. 

Dans  le  relevé  que  nous  avons  fait,  nous  avons  eu  à  éliminer 
quelques  documents  faisant  partie  de  la  littérature  des  états 
spasmodiques  congénitaux,  mais  qui  nous  paraissent  inutili- 
sables pour  diverses  raisons. 

Les  uns,  parce  que  leur  relation  clinique  est  si  incomplète 
qu'on  ne  sait  quel  intérêt  accorder  à  leur  examen  anatomique. 
Les  observations  de  Sperling  (304),  de  Schmidt  (286),  de  Bres- 
ler  (40),  d'Onufrowicz  (242),  ne  font  pas  même  mention  de  l  elat 
spasmodique;  celle  de  Bruns  (47)  relate  évidemment  un  cas  de 
convulsions  précoces.  Aucune  ne  nous  semble  devoir  être  rap- 
prochée de  la  maladie  de  Little. 

D'autres  documents,  mieux  étudiés,  ou  mieux  rapporlés,  con- 
cernent des  aflections  dont  le  diagnostic  est  révisable.  Il  s'agit 
d'encép'ialopathics  acquises  dans  les  prenn'ères  années  de  la 
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vie,  OU  bien  congénitales,  mais  s'aggravant  progressivement 
avec  l'âge.  Ce  sont  les  observations  de  Kuppen  (174),  de  Collier 
(70),  de  Cautley  (59),  de  Dannenberger  (75;,  de  Hoven  (162), 
de  MinkoAvski  (220),  de  Money  (225),  de  Pellizzi  (253),  de  Rhein 
(268),  de  Senator  (296),  de  Ugolotti  (320),  de  Strumpell  (313). 
Nous  devons  rappeler  que  c'est  dans  ce  groupe  que  se  placent 
les  observations  analomo-cliniques  de  Sachs (281),  observations 
fondamentales  d'idiotie  amaurotique  et  quelques-unes  de  para- 
plégies spasmodiques  familiales. 

Les  deux  cas  de  Wiglesworth  et  de  Putnam.  méritent  d'être 
rapportés. 

Putnam.  —  A  case  of  complète  athetosis  with  post  mortem.  [Journ.  of 
nerv.  and  mental  diseuses,  i 892.1 

Née  à  sept  mois;  à  dix-huit  mois,  début  des  mouvements  qui  deviennent 
incessants  et  ne  s'arrêtent  que  pendant  le  sommeil  ;  aggravation  progressive  ; 
impossibilité  de  se  tenir  debout,  de  ?e  servir  des  membres  supérieurs;  con- 
tracture des  extrémités  ;  mort  à  treize  ans. 

Autopsie.  —  Absence  de  corps  calleux;  lobe  temporal  gauche  rétracté; 
méningite  diffuse  puiulente  ancienne,  avec  résidu  d'un  vieil  abcès. 

Wiglesworth.  — A  case  of  bilatéral  porencephaly.  (Brain,  1901.) 

Antécédents  héréditaires  chargés.  Naissance  normale;  retard  pour  la 
marche  et  la  parole;  à  trois  ans  crises  convulsives,  intelligence  faibht. 

Reste  idiote,  ri^'idité  généralisée,  plus  marquée  à  droite  ;  double  strabisme, 
mort  à  vingt-quatre  ans. 

Autopsie.  —  Double  loyer  porencéphalique  des  deux  hémisphères;  dimi- 
nution des  cellules  coilica,les  avec  lésions  dégénératives.  Voie  pyramidale, 
au  niveau  des  pédoncules  cérébraux,  du  pont  et  du  bulbe,  dégénérée. 

Il  nous  paraît  encore  utile  de  rappeler,  à  la  fin  de  ce  cha- 
pitre, quelques  observations  d'hémiplégies  congénitales.  Noso- 
logiquement,  les  états  spasmodiques,  classés  dans  la  maladie  de 
Little,  sont  des  diplégies,  et  leur  répartition  bilatérale  ne  com- 
porte, au  plus,  qu'une  prédominance  sur  une  des  moitiés  du 
corps.  Il  est  cependant  curieux  de  remarquer  que  l'un  des  cas  les 
plus  anciens  est  celui  de  Gibb,  —  hémiplégie  par  traumatisme 
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utt^i-in  —  et  que  la  seule  autopsie  que  Little  ait  faite  soit  celle 
d'une  contracture  iiémiplégique. 

Nous  aurons  à  revenir  sur  ce  sujet,  non  pas  tant  au  point 
de  vue  classification,  car  ceci  nous  paraît  secondaire,  mais  pour 
l'intérêt  très  particulier  que  ces  formes  cliniques  présentent, 
en  raison  de  la  bilatéralité  de  leurs  lésions  et  de  leur  interpré- 
tation physiologique. 

Nous  ajoutons,  aux  cas  de  Gibb  et  de  Little,  les  observations 
documentaires  suivantes  : 

Gibson  et  Turner.  —  Remarks  on  a  case  of  porencephaly.  {The  Edimbourg 
med.  Journ.  Febr.,  1S!18.) 

Accouchement  laborieux,  forceps;  convulsions  le  troisième  jour.  Hémipa- 
résie  gauche,  épilepsie,  arriération  mentale,  mort  à  vingt-deux  ans. 

Autopsie.  —  Gros  kysle  à  droite  dans  les  lobes  occipital  et  temporal. 
Atrophie  des  circonvolutions  au-dessus  du  kyste,  atrophie  des  ganglions 
basaux,  du  cervelet  gauche. 

Diagnostic  —  Thrombose  de  l'artère  cérébrale  postérieure,  à  la  naissance. 

Wachsmuth.  —  Cérébrale  Kinrierlalimung  und  Idiotie.  [Ârchiv.  f.  Psych. 
Bd  34,  1901,  p.  787.) 

Mère  débile. 

Paralysie  gauche  depuis  la  naissance;  côté  gauche  atrophié;  mobilité 
réduite  ;  légère  contracture,  crises  épileptiques  jacksoniennes  ;  sensibilité 
intacte,  réflexes  normaux,  troubles  intellectuels. 

Autopsie.  —  Boîte  crânienne  aplatie  à  droite;  adhérences  de  la  dure-mère 
à  Tos  pariétal,  crâne  transparent  sur  la  convexité  ;  la  dure-mère  s'isole  bien 
de  la  pie-mère,  sauf  dans  la  région  du  tiers  supérieur  des  circonvolutions 
centrales  des  deux  côtés  ;  là,  la  dure-mère,  sur  une  étendue  de  quelques 
centimètres,  est  adhérente  aux  méninges  molles  et  à  la  substance  cérébrale. 
Sur  le  tiers  supérieur  des  circonvolutions  rolandiques  droites,  petits  nodules 
constitués  surtout  par  des  vaisseaux  sanguins  ;  nodules  semblables  dans  le 
reste  de  l'hémisphère  droit  et  sur  la  région  rolandique  de  l'hémisphère 
gauche,  mais  beaucoup  plus  petits.  Sur  l'écnrce  cérébrale,  de  petites  dépres- 
sions au  niveau  de  la  région  rolandique,  plus  marquées  adroite  qu'à  gauche. 
Atrophie  des  voies  pyramidales  gauches. 

Diagnostic.  —  Traumatisme  intra-utérin  probable,  peut-être  hémorragie 
méningée. 

Weill  et  Gallarvardin.  —  liémiplé^^'ie  cérébrale  infantile  avec  pseudo- 
porencephalie.  {Arch.  de  méd.  des  enfants,  mars  1901,  p.  123.) 

A  l'âge  de  deux  ans,  on  s'aperçoit  de  l'hémiplégie  probablement  congé- 
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nitale.  Pas  de  convulsions.  Hémiplégie  droite;  force  musculaire  diminuée, 
troubles  troptùques  ;  pas  de  troubles  de  la  sensibilité  ;  pas  d'exagération  des 
réflexes  et  pas  de  trépidation  spinale. 

Autopsie.  —  Kyste  énorme  dans  la  partie  moyenne  de  l'hémisphère 
gauche.  Coucho  optique  très  diminuée  de  volume;  pédoncules,  protubérance, 
pyramides  très  réduits.  .Moelle  épinière  avec  cordons  antéro-latéraux  asy- 
métriques. Pas  de  sclérose  névroglique. 

Ugolotti.  — Ipertrofia  compensatoria  in  un  caso  di  cerebroplegia  infan- 
tile. {Rivista  di  pntol .  nerv.  e  ment.,  1905,  p.  413.) 

Accouchement  long  et  laborieu.x. 

Vers  six  mois,  on  s'aperçoit  que  le  côté  droit  est  moins  mobile  que  le 
gauche;  la  différence  s'accentue,  la  marche  fut  tardive  par  la  contracture 
du  côté  droit  ;  convulsions  ;  facultés  intellectuelles  diminuées. 

Autopsii\ 

Traces  de  méningite  récente  sur  toute  la  surface  cérébrale. 

L'hémisphère  droit  paraît  normal  ;  le  gauche  est  réduit  à  un  tiers  de  son 
volume;  sur  la  partie  centrale  cavité  occupée  seulement  par  l-s  méninges 
épaissies,  A  la  coupe  des  deux  pédoncules,  différence  au  profit  du  côté  droit. 

Histoligie.  —  Protubérance,  bulbe  et  moelle  ;  hypertrophie  compensatrice 
de  la  voie  pyramidale  droite. 

Haushalter  et  Gollin.  —  Microgyrie  hémisphérique.  {Iconographie  de  la 
Salpêtrière,  1908,  n»  4,  sept.-oct..); 

Hémiplégie  droite  congénitale  ;  a  eu  des  convulsions  à  quatorze  mois  ; 
mobilité  du  bras  droit  impossible,  légère  parésie  faciale  droite,  hémiplégie 
restée  flasque,  pas  de  contracture  droite,  convulsions  généralisées.  La  per- 
cussion du  tendon  rotulien  droit  produit  seulement  une  réaction  du  côté 
gauche. 

Autopsie.  —  Exsudât  purulent  h  la  base  des  hémisphères  à  droite,  lepto- 
méningite  à  gauche  ;  microgyrie. 
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OBSERVATION  I 

Dolie,  Paule,  âgée  de  six  ans  et  demi,  est  admise  dans  le  service 
de  M.  Variot,  à  l'hospice  des  Enfants-Assistés,  sans  renseigne- 
ments sur  son  état  antérieur. 

ExAMiiN  CLINIQUE.  —  Enfant  au  faciès  éveillé,  parlant  bien, 
paraissant  d'une  intelligence  moyenne.  Elle  ne  peut  ni  marcher 
seule,  ni  même  se  tenir  debout;  c'est  seulement  quand  elle  est 
soutenue  par  les  aisselles  qu'elle  peut  avancer. 

Les  deux  cuisses  sont  fortement  contracturées,  en  demi-flexion 
sur  le  bassin;  la  contracture  est  beaucoup  plus  marquée  aux 
membres  inférieurs  du  côté  droit  que  du  côté  gauche,  ce  qui 
lait  paraître  la  jambe  gauche  plus  courte. 

Les  pieds  sont  immobilisés  en  extension  ;  pied  bot  varus  équin, 
bilatéral,  mais  plus  accusé  à  droite. 

Les  réflexes  rotuliens  sont  exagérés. 

Les  membres  supérieurs  et  la  face  sont  indemnes.  La  conlor- 
mation  crânienne  est  normale. 

L'enfant  meurt  d'une  broncho-pneumonie  secondaire  à  une 
rougeole,  le  3i  mai  1909. 

Autopsie.  —  L'examen  macroscopique  révèle  de  graves  lésions 


Cliché  InfroiC. 

FiG.  1 .  —  Face  aupérimrb  du  cerveau. 

F,,  Fo.  Première,  deuxième  circonvolutions  frontales.  —  Fa,  Pa.  Circonvo- 
lutions frontale  et  pariéiale  ascendantes.  —  Parc.  Lobule  paracentral.  — 
P,,  Pg.  Première,  deuxième  circonvolutions  pariétales.  —  R.  Sillon  de 
Rolando. 


rtirlU  hifrnit. 

FiG.  2.  —  Face  inférieure  du  cerveau. 

Fus.  Lobule  fusiforme.  —  Lg.  Lobule  lingual.  —  oF,,  oF^,  0F3.  Partie  orbi- 
taire  des  première,  deuxième,  troisième  circonvolutions  frontales.  —  Ti, 
Tj,  T3.  Première,  deuxième,  troisième  circonvolutions  temporales.  —  U. 
Circonvolution  du  crochet. 
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•cérébrales.  Les  deux  hémisphères  sont  de  dimensions  inégales, 
le  gauche  étant  plus  petit  ((ue  le  droit.  Cette  inégalité  est  appa- 
rente aussi  bien  sur  la  (ace  inférieure  que  sur  la  face  supérieure 
du  cerveau  (fig.  i  et  2). 

Les  deux  hémisphères  présentent  les  lésions  de  la  porencèplialie 
•congénitale^  avec  des  circonvolutions  radiées,  convergeant  vers  un 
porus  cratériforme  ou  une  fente  linéaire. 

La  pie-mère  est  épaisse,  très  vascu'arisée,  et  comble  en  partie 
les  dépressions  de  l'écorce  cérébrale.  Pour  repérer  ces  dernières, 
il  faut  disséquer  les  méninges. 

La  disposition  des  lésions  est  semblable  sur  les  deux  hémi- 
sphères mais  d'intensité  différente. 

\J hémisphère  gauche  porte  sur  sa  face  externe  deux  dépressions 
■cratériformes,  l'une  dans  la  région  rolandique,  la  seconde  inté- 
ressant les  lobes  pariétal  et  temporal  (fig.  3). 

Le  foyer  antérieur,  allongé  dans  le  sens  horizontal,  parallèle- 
.ment  au  bord  supérieur  de  l'hémisphère,  interrompt  le  sillon  de 
Rolando,  à  l'union  du  tiers  moyen  et  du  tiers  supérieur.  Les  cir- 
-convolutions,  première  frontale,  frontale  et  pariétale  ascen- 
dantes, pariétale  supérieure,  sont  déformées,  et  ont  une  disposi- 
tion radiée. 

La  même  disposition  s'observe  sur  le  second  foyer,  plus  étendu 
([ue  le  premier,  car  il  a  produit  reffondrement  de  la  partie  pos- 
térieure de  la  circonvolution  pariétale  inférieure,  en  sorte  que  le 
pli  courbe  n'existe  plus  à  la  surface.  De  ce  porus  cratériforme 
postérieur,  se  détache  un  sillon,  dirigé  obliquement  en  bas  et  en 
-avant,  et  qui  parcourt  le  lobe  temporal  jusqu'à  son  extrémité;  le 
lobe  temporal  n'est  plus  représenté,  en  apparence,  que  par  deux 
.circonvolutions,  séparées  par  une  fente  de  dimension  anormale. 

Dans  sa  totalité,  cette  face  externe  montre  une  réduction 
.notable  de  volume  qui  porte  sur  la  moitié  postérieure  de  l'hé- 
itni  sphère. 

La  face  interne  de  l'hémisphère  gauche  ne  porte  pas  de  lésions 
^jui  lui  soient  propres,  mais  seulement  des  anomalies  dans  le 
.dessin  des  circonvolutions,  anomalies  secondaires  aux  déforma- 
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lions  de  la  face  externe.  Le  précuneus  et  le  lobule  paracentral 
sont  mal  délimités,  la  scissure  calloso-marginale  n'est  marquée 
qu'à  la  partie  antérieure  du  lobe  frontal,  et  au-dessus  du  corps 
calleux,  il  n'y  a  (ju'une  série  de  petites  circonvolutions  dirigées 
dans  le  sens  vertical. 

La  face  inférieure^  elle  aussi,  est  déformée  (fig.  2).  L'infériorité 


P,„    .)  Cliché  Infroit 

no.  .(.  —  h  ace  externe  île  l  hémisphère  gauche. 
Lé(/en'/e  commune  aux  figures  3  et  4. 
D.  Gyrusdescendens.  -  F,,  F„  F,.  Première,  deuxième,  troisième  circon- 
volutions frontales.  -  Fa.  Circonvolution  frontale  ascendante.  -  Gsm 
Gj-rus  supramarginalis.  -  ip.  Sillon  interpariétal.  -  0.  Lobe  occipitaL 
U„02,  (V  Première,  deuxième,  troisième  circonvolutions  occipitales 
-  oa  Sillon  occipital  antérieur.  -  opP,.  Opercule  pariétal.  -  P,  P, 
Première,  deuxième  circonvolutions  pariétales.  -/■«.  Circonvolution  L-iJ- 
tale  ascendante.  -  Pc  Pli  courbe.  -  R.  Sillon  de  Rolando.  _  T.   T  T 
rremiere.  deuxième,  troisième  circonvolutions  temporales.  " 

de  volume  porte  sur  le  lobe  temporo-sphénoidal,  dont  le  bord 
externe  est  déprimé  et  dont  le  pôle  antérieur  comprend  deux  cir- 
convolutions seulement,  disposées  en  plis  radiés. 

Plus  lom  en  arrière,  on  volt  un  sillon  transversal  anormal  qui 
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modifie  l'aspect  de  cette  région  et  la  délimitation  habituelle  des 
lobules  fusirorme  et  lingual. 

Hémisphère  droit.  —  La  topographie  de  la  face  externe,  est  plus 
facile  à  rapprocher  du  type  normal  (f.g.4).  Des  deux  dépressions, 


<■ 

y 

Cliché  Infroit. 

FiG.  4.  — Face  externe  de  V hémisphère  droit.  (Légende,  voir  fig.  3.) 

l'une  antérieure  est  très  accusée,  la  postérieure  est  à  peine 
indiquée. 

La  dépression  antérieure,  suivant  la  direction  du  sillon  de 
Rolando,  semble  n'être  qu'un  enfoncement  de  celui-ci,  autour 
duquel  toutes  les  circonvolutions  avoisinantes  convergeraient. 
Cette  fente  occupe  la  partie  moyenne  de  la  zone  rolandique;  elle 
respecte  l'opercule  inférieur  et  la  région  paracentrale.  La  dispo- 
sition radiée  des  circonvolutions  ne  permet  pas  de  délimiter  les 
circonvolutions  frontale  et  pariétale  ascendantes,  sauf  dans  leurs 
extrémités  supérieures  et  inférieures. 

La  dépression  postérieure  est  située  un  peu  en  avant  du  pli 
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courbe;  elle  est  dirigée  parallèlementà  la  précédente,  mais,  moins 
longue  et  moins  profonde,  elle  n'est  visible  qu'à  un  examen 
attentif. 

Le  lobe  temporal  de  ce  côté  paraît  normal  à  l'examen  macro- 
scopique et  il  est  facile  d'isoler  les  trois  circonvolutions  tempo- 
rales avec  leurs  deux  sillons  intermédiaires. 

De  même  que  la  face  externe,  la  face  interne  de  l'hémisphère 
droit  est  d'une  lecture  plus  aisée,  parce  qu'elle  est  très  près  du 
type  normal.  Le  lobule  paracentral,  le  précuneus,  le  cuneus,  avec 
les  sillons  qui  les  délimitent,  sont  reconnaissables. 

Suv  la  face  inférieure  du  cerveau  (fig.  2),  on  voit,  par  compa- 
raison avec  l'autre  côté,  que  l'hémisphère  droit  n'a  pas  subi  de 
modifications  notables  dans  sa  conformation  extérieure.  On 
retrouve  les  circonvolutions  temporales,  les  lobes  lingual  et 
fusiforme. 


Fig,  t).  —  h.  gauche.  Coupe  horizontale 
passant  par  la  région  rolandique  supérieure. 

C.  Cuneus.  -  F,,  Fj.  Première,  deuxième  circonvolulions  frontales.  -  Fa. 
C.  Frontale  ascendante.  —  »?iF,.  Partie  interne  de  l,a  première  frontale.  — 
Pa.  C.  pariétale  ascendante.  —  PjC.  Pariétale  inféri'e.ure.  —  Parc.  Lobule 
paracentral.  —  PrC.  Précuneus.  —  po.  Sillon  pariéto-occipital.  —  VL 
ventricule  latéral. 

t 

Examen  micugscoi'ique.  —  L'examen  microscopique,  en  coupes 
sériées,  a  porté  sur  les  hémisphèrfis  cérébraux  et  sur  l'isthme  de 
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l'encéphale  (pédoncules  cérébraux,  protubérance  annulaire,  cer- 
velet et  bulbe)  et  sur  plusieurs  serments  de  la  moelle.  Colorations 
par  la  méthode  de  Weigert,  par  le  Pal  et  carmin,  par  l'hématoxy- 
line-éosine  et  le  van  Gieson. 

Hémisphère  cérébral  gauche.  —  lin  suivant  de  haut  en  bas  la 
série  des  coupes  horizontales,  on  voit,  dans  la  région  rolandique 
supérieure  (fig.  5),  des  circonvolutions  anormalement  fragmen- 
tées, plissées,  convergeant  vers  le  porus  et  séparées  par  des  sil- 
lons profonds;  l'un  de  ces  sillons  est  marqué  par  une  traînée  de 
substance  grise,  située  dans  la  base  du  lobule  paracentral  de  la 
face  interne  de  l'hémisphère  jusqu'au  centre  de  la  dépression. 

Dans  les  régions  profondes,  on  trouve  des  lames  de  tissu 
fibreux,  vestiges  d'une  méningite  depuis  longtemps  cicatrisée,  et 
engainant  parfois  de  petites  masses  allongées  de  substance  ner- 
veuse, dans  lesquelles  la  méthode  de  Weigert  révèle  l'existence 
de  fibres  myélinisées  (fig.  6). 

Au  fond  du  sillon  (fig.  5  et  6),  apparaît  le  i>entricule  latéral;  sa 
cavité  ne  communique  pas  avec  les  espaces  sous-méningés  ;  elle 
est  obturée  par  une  mince  membrane  de  substance  grise,  revêtue 
d'épendyme  à  sa  face  interne  et  de  tissu  fibreux  à  sa  face  externe. 

Sur  les  coupes  suivantes,  la  cavité  ventriculaire  s'élargit  rapi- 
dement; on  voit  la  disposition  singulière  d'une  hétérotopie  de  la 
substance  grise  corticale  qui,  sous  la  forme  d'une  traînée  sem- 
blable à  celle  qui  existe  plus  haut,  à  la  base  du  lobule  paracentral, 
s'étend  de  la  face  externe  de  l'hémisphère  jusqu'à  la  paroi  ven- 
triculaire ;  ici,  elle  s'étale  en  petits  îlots,  séparés  ou  agglomérés, 
de  forme  et  de  volume  inégaux  (fig.  7)  ;  c'est  là  la  terminaison 
du  premier  foyer  de  porencéphalie  (fig.  8). 

Le  deuxième  foyer  apparaît  d'autre  part  avec  une  disposition 
similaire  à  celle  du  porus  rolandique;  les  circonvolutions  con- 
vergent vers  les  bords  de  la  dépression.  Dans  le  fond  de  cette 
dernière,  elles  sont  tassées  les  unes  contre  les  autres,  plissées  et 
déformées,  séparées  par  des  sillons  virtuels,  dont  les  bords  sont 
accolés  l'un  à  l'autre.  Ces  circonvolutions  agglomérées  n'ont  que 
peu  de  fibres  radiées;  elles  représentent  ici  la  partie  postérieure 
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du  lobule  pariétal  inférieur,  c'est-à-dire  le  pli  courbe  qui  parais- 
sait absent  ii  l'examen  macroscopique. 

A  ce  niveau,  le  ventricule  latéral  est  représenté  par  son  proion- 


FiG.  6.  —  ïtélail  de  la  fig.  5.  Méningite  profonde, 
adhérente  à  l'épenityine  leiUriculaii'e. 

Légende  pour  les  fig.  6,  7,  S  et  9. 
C.  Cuneiis.  —  CA.  Corne  d'Aramon.  —  cm.  Scissure  calloso-marginale.  — 
coa.  Commissure  antérieure.  —  Fj,  ï»F,,  F.^,  Fj.  Première  c.  frontale  et  sa 
face  interne,  deuxième  et  troisième  c.  frontales.  —  Fa.  C.  frontale  ascen- 
dante. —  Gsm.  Gyrus  supramarginalis.  —  la,  Ip.  Cire,  antérieure  et  pos- 
térieure de  l'insula.  —  ip.  Sillon  interpariétal.  —  K.  Scissure  calcarine. 
—  L|.  Première  cire,  linibique.  —  Lg.  Lobule  lingual.  —  iVL;,.  Noyau  len- 
ticulaiie.  —  0.  Lobe  occipital.  —  Pa.  Cire,  pariétale  ascendante.  —  Farc. 
Lobule  paracentral.  —  Pc.  Pli  courbe.  —  Prc.  Précuneus.  —  po.  Sillon 
pHriéto-occipital.  —  H.  Sillon  de  Rolando.  —  Sp.  Scissure  de  Sylvius.  — 
VI,  Voc,  Vspli,  Ventricule  latéral,  ses  prolongements  occipital  et  sphénoïdal. 

gemenl  occipital  (fig.  7  Voc)  dont  le  niveau  est  anormalement 
exhaussé.  Malgré  les  apparences,  il  n'y  a  pas  ici  non  plus  de  com- 
munication entre  la  cavité  ventriculaire  et  l'extérieur;  l'examen 
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microscopique  montre  partout  une  mince  membrane  épenclynuiiro, 
qui  passe  d'un  des  bords  de  la  dépression  à  l'autre. 

Sur  la  face  externe  de  cette  membrane  se  trouve  la  pie-mère. 
Entre  les  figures  6  et  7,  la  série  des  coupes  montre  une  traînée  de 
méningite  fibreuse  qui  relie  le  foyer  rolandique  au  foyer  posté- 
rieur, et  confirme  la  continuité  des  lésions  inflammatoires  pri- 
mitives. 

Plus  bas,  au  porus  fait  suite  une  fente  linéaire,  déjà  signalée  à 
l'examen  macroscopique  (fig.  3),  sur  la  face  externe  de  l'hémi- 
sphère, qu'elle  occupe,  depuis  le  lobule  pariétal  inférieur,  jusqu'à 
l'extrémité  du  lobe  temporal.  Dans  cette  fente,  un  plissement  du 
cortex  forme  une  double  couche  de  circonvolutions  ;  on  peut  inter- 
préter celle  qui  reste  à  la  partie  profonde,  comme  la  deuxième 
circonvolution  temporale,  dont  nous  avons  signalé  l'absence 
apparente  à  la  surface  (fig.  9).  On  remarque  aussi,  au  milieu  tlu 
tissu  fibreux  méningé,  une  languette  de  tissu  nerveux  représen- 
tant, comme  plus  haut,  une  ébauche  de  circonvolution. 

Le  ventricule  latéral,  dans  son  prolongement  sphénoïdal,  est 
élargi,  et  sa  paroi  externe,  de  forme  irrégulière,  est  tapissée  par 
des  îlots  de  substance  grise  corticale  en  hétérotopie  (fig.  9).  Son 
irrégularité  tient  au  défaut  de  la  substance  blanche  sous-épendy- 
maire  ;  en  efiPet,  le  sillon  méningé  qui  arrive  au  bord  du  ventri- 
cule, interrompt  ici  la  couche  des  fibres  sagittales  et  la  communi- 
cation entre  le  pôle  postérieur  de  l'hémisphère  et  les  noyaux 
centraux. 

Ainsi,  les  fibres  de  projection  venues  du  lobe  occipital,  ne  peu- 
vent plus  suivre  leur  voie  ordinaire  et  passer  sur  la  face  externe 
du  ventricule  ;  d'après  l'architecture  de  cet  hémisphère  cérébral, 
il  est  évident  qu'elles  ne  peuvent  gagner  les  noyaux  opto-striés 
que  par  deux  voies  :  ou  bien  plus  haut  (fig.  7  et  8),  dans  la  cou- 
ronne rayonnante,  entre  les  deux  prolongements  ventriculaires ; 
ou  plus  bas,  lorsque,  à  l'extrémité  du  lobe  temporal,  prend  fin 
l'interruption  du  manteau  cérébral. 

Hémisphère  cÉRÉintAL  dkoit.  —  L'examen,  sur  les  coupes  micro- 
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FiG.  7.  —  Coupe  horizontale  passant  par  la  légion  rolandique  moyenne 

{H.  gauchi'}. 


FiG.  8.  —  Coupe  passant  [un  peu  au-dessous  de  la  précédente. 


FiG.  9.  —  Coupe  passant  par  l'opercule,  l'insula  et  la  région  sous-oplique. 
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scopiques  Sériées,  confirme  la  description  macroscopique  (fig.  4). 

Le  foyer  porencéphalùjue  de  la  réoion  rolandique  n'afïecte  pas  la 
disposition  cratériforme,  mais  celle  d'une  fente  linéaire  à  direc- 
tion verticale.  Sur  les  coupes  horizontales,  on  voit  cette  fente 
gagner  la  profondeur  (fig.  lo),  où  s'étale  une  deuxième  couche 
de  circonvolutions.  En  repérant  le  sillon  de  Rolando  et  les  cir- 
convolutions, deuxième  frontale  et  première  pariétale,  qui  se 


Fig.  10.  —  Coupe  horizontale  passant  par  la  partie  supérieure 
de  l'hémisphère  droit. 

cm'.  Branche  verticale  du  sillon  calloso-marginal.  —  Fi,  ??iF,.  Première  cir- 
convolution frontale,  sa  face  interne.  —  F^.  Deuxième  cire,  frontale.  — 
Fa.  Cire,  frontale  ascendante.  —  P^,  P^.  Première,  deuxième  circonvo- 
lutions pariétales.  —  ['a.  Cire,  pariétale  ascendante.  —  Parc.  Lobule 
paracenlral.  —  Prc.  Précuneus.  —  R.  Sillon  de  Rolando. 


rejoignent  au  bord  du  sillon,  on  doit  conclure  que  les  circonvolu- 
tions frontale  et  pariétale  ascendantes  occupent  la  couche  pro- 
fonde. 

Dans  le  fond  du  sillon,  un  peu  au-dessous  de  la  coupe  repré- 
sentée par  la  figure  lo,  sous-jacente  à  un  plissement  de  substance 
corticale,  affleure  la  cavité  çentriculaire.  Comme  sur  l'autre  hémi- 
sphère, elle  est  fermée  par  une  mince  membrane  (fig.  ii)  compo- 
sée de  l'épendyme  et  d'une  substance  grise  sous-épendymaire, 
qui  se  continue  et  se  confond  avec  la  substance  grise  du  cortex. 

Dans  la  fente  porencéphalique,  au  milieu  du  tissu  fibreux  et 
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vasculaire  abondant,  on  trouve  une  disposition  signalée  déjà, 
un  vestige  de  circonvolution  atrophiée,  contenant  quelques  fibres 

sur  la  coupe  horizontale,  elle  a,  dans  le 


myélinisées;  1res  mince 


FiG.  11.  —  Fragment  d'une  coupe  horizontale,  monlrant  la  substance  grise  sous- 
épendymaire  (Sge),  en  contact  avec  le  fond  de  la  dépression  porencéphalique 
et  fermant  le  ventricule  latéral.  Une  circonvolution  atrophiée  occupe  le  fond 
du  sillon  de  Rolando. 


sens  vertical,  un  grand  développement  et  se  trouve  sur  une  hau- 
teur d'environ  i5  millimètres  (fig.  ii  et  12). 

Avec  l'ampliation  du  ventricule  latéral, les  lésions  de  Vépendyme 
qui  le  tapisse,  apparaissent  avec  plus  de  netteté  encore  que  sur 
l'autre  hémisphère  ;  cette  paroi  épendymaire  est,  même  à  l'œil 
nu,  irrégulière,  plissée,  soulevée  ;  à  l'examen  microscopique,  on 
la  voit  stratifiée  en  couches  irrégulières,  mamelonnées  et  suppor- 
tant parfois  des  restes  d'exsudat  ancien. 


FiG.  12.  —  Hémisphère  droit.  Fragment  d'une  coupe  horizontale 
passant  par  la  réiiion  rolandique  moyenne. 

Légende  des  fig.  42  et  43. 
cm'.  Branche  verticale  du  sillon  calloso-marginal.  —  F^j.  Troisième  circonva 
■  lulion  fron':ale.  —  Fa.  Cire,  frontale  ascendante.  —  Gsm.  Gyrus  supra- 
marginalis.  —ip.  Sillon  interpariétal.  —  L,.  Première  cire,  lirabique.  — 
iVC.  Noyau  caudé.  -  P|,  P,.  Première  et  deuxième  cire,  pariétales.— 
Pa.  Cire,  pariétale  ascendante.  —  Parc.  Lobule  paracentral.  —  Pc.  Pli 
courbe.  —  Prc.  Précuneus.  —  R.  Sillon  de  Rolando.  —  VI.  Ventricule 
latéral. 
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Dans  la  substance  grise  sous-épendy maire,  d'épaisseur  très 
variable,  le  réseau  vasculaire  est  anormalement  développé,  et  il 
existe  en  plusieurs  points  de  petits  loyers  de  nécrose.  Par  les 
lésions  épendymaires,  s'explique  l'aspectsingulier  d'unesubstance 
grise  fragmentée  en  petites  masses  arrondies  et  conglomérées,  que 
l'on  trouve  un  peu  plus  bas,  et  qui  n'est  autre  chose  que  la  partie 
superficielle  et  antérieure  du  noyau  caudé^  remaniée  par  un  pro- 
cessus inflammatoire.  Plus  bas,  le  corps  strié  reprend  sa  configu  - 
ration normale. 

Dans  cette  région,  le  plissement  cortical  s'accentue  encore  sur  la 
paroi  de  la  fente  porencéphalique  et  constitue  trois  étages  de  cir- 
convolutions superposées  ;  la  substance  grise,  dans  la  couche  pro- 
fonde, s'avance  jusque  sous  l'épendyme  (fig.  12).  Les  sillons  qui 
séparent  les  circonvolutions  sont  combles  par  une  pie-mère  vas- 
cularisée,  et  le  processus  inflammatoire  méningé  a,  en  bien  des 
points,  attaqué  l'écorce  et  occasionné  la  symphyse  de  deux  cir- 
convolutions juxtaposées  (fig.  II  et  12). 

On  trouve  même  des  fibres  tangenlielles  qui  traversent  ces 
points  d'adhérence  corticale;  l'écorce,  malgré  ses  lésions  mul- 
tiples et  sa  surface  irrégulière,  est  pourvue  d'un  riche  réseau  de 
fibres  tangentielles.  Ces  symphyses  corticales  peuvent  même 
aboutir  à  l'oblitération  de  la  fente  porencéphalique,  et  exception- 
nellement il  s'y  joint  des  foyers  de  nécrose  (fig.  i3)  dans  le  fond 
du  sillon  de  Rolando. 

On  voit,  sur  cette  coupe,  de  même  que  sur  l'hémisphère  gauche, 
la  partie  terminale  du  foyer  rolandique  coïncider  avec  l'appari- 
tion d'un  foyer  postérieur  dans  lequel  les  circonvolutions  pro- 
fondes représentent  la  région  du  courbe.  De  même,  ici,  le 
prolongement  occipital  du  ventricule  latéral  affleure  à  la  partie 
profonde  du  porus. 

Mais  ce  porus,  à  peine  indiqué  sur  la  face  externe  du  cerveau, 
(fig.  k)  acquiert  un  moindre  développement  que  sur  l'hémisphère 
gauche.  L'inégalité  des  lésions  se  démontre  encore  mieux  sur  les 
coupes  suivantes  ;  tandis  que,  sur  l'hémisphère  gauche,  le  porus 
se  pr<.longeait  jusqu'à  l  extrémilé  du  lobe  temporal,  prenant  con- 
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tact  avec  le  ventricule  et  coupant  la  couche  sagittale,  du  côté 
droit,  la  dépression  porencéphalique  ne  dépasse  pas  les  limites 
du  lobule  pariétal  inférieur. 

Au  delà,  on  ne  trouve  que  des  lésions  de  méninirile  superfi- 
cielle ou  gagnant  peu  la  profondeur;  la  figure  i4  représente  un 


FiG.  14.  —  Hémisphère  droit.  Fv/gnimt  d'une  coupe  horizontale,  passant  au 
même  niveau  que  la  fig.  9  et  montrant  la  prédominance  de  la  méningite 
dans  le  deuxième  sillon  temporal. 

CA.  Corne  d'Amraon.  —  7",,  1\.  Première,  deuxième  circonvolutions  tempo- 
rales. —  ij,  Premier,  deuxième  sillons  temporaux.  —  Vsph.  Prolonge- 
ment sphénoïdal  du  ventricule  latéral. 


fragment  d'une  coupe  faite  au  même  niveau  que  celle  représentée 
par  la  figure  9.  La  couche  sagittale  y  est  intacte  et  la  cavité  ven- 
^riculaire  n'est  pas  déformée  ;  il  est  important  de  démontrer  que 
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la  répartition  des  lésions  est  symétrique  sur  les  deux  hémi- 
sphères ;  leur  intensité,  par  contre,  est  iuogule. 

Nous  venons  de  décrire  les  lésions  que  l'on  trouve  sur  le  man- 
teau cérébral  et  dans  l'épendyme  ;  la  couronne  rayonnante  et  les 
noyaux  centraux  sont  indemnes  de  lésions  primitives.  Pour  ce 


Pédoncule  cérébral  gauche.  Pédoncule  cérébral  droit. 

FiG.  15.  —  Atrophie  partielle  des  fibres  de  projection 
dans  le  pied  du  pédoncule.  Lésions  périvasculaires  diffuser. 

qui  concerne  les  fibres  de  projection  cortico-spinales,  on  ne 
trouve  sur  leur  trajet  dans  la  capsule  interne,  le  pied  du  pédon- 
cule cérébral  (fig.  i5),  la  protubérance  annulaire,  la  pyramide  bul- 
baire (fig.  i6)  ou  dans  la  moelle  épinière  (fig.  17,  18  et  19),  aucune 
-sclérose  névroglique  interstitielle. 

Il  existe  entre  les  deux  côtés  une  inégalité  de  volume;  elle  est 
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<léjii  visible  dans  le  pied  des  pédoncules  cérébraux  et  surtout 
dans  leur  segment  externe  (la  lésion  temporale  peut  être  incri- 
minée et  expliquer  en  partie  l'inégalité  du  faisceau  de  Turck). 
lies  pyramides  bulbaires,  la  gauche,  qui  correspond  h  l'hémi- 


FiG.  16.  —  Asymétrie  des  pynmides  {la  gauche  esl  la  plus  petite). 
Elargissements  des  tractus  vasculaires. 


«phère  cérébral  le  plus  atteint,  esl  un  peu  plus  petite  que  la 
droite. 

Dans  la  moelle  épinière,  c'est  la  moitié  droite,  dans  sa  totalité, 
axe  gris  et  cordons  blancs,  qui  présente  une  légère  infériorité 
de  volume. 

Dans  la  région  cervicale,  on  trouve,  sur  la  périphérie  des  cor- 
dons latéraux,  une  encoche  dans  laquelle  la  zone  névroglique 
marginale  est  invaginée.  Cette  disposition  n'existe  pas  plus  loin. 

Sur  l'isthme  de  l'encéphale,  le  bulbe  et  la  moelle  épinière,  des 
lésions  inflammatoires  méningées  et  interstitielles  se  con^rmeni. 
La  pie-mère  est  légèrement  et  irrégulièrement  épaissie;  les  trac- 


FiG.  17.  —  Moelle  cervicale.  Troisième  segment. 


Fia.  18.  —  Moelle  sacrée.  ÊpaississemenI  de  la  pie-mère 
et  des  tractus  conjmctifs. 
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tus  conjonctivo-vasculaires  ont  un  développement  exagéré  cl  les 
gaines  lymphatiques  péri-vasculaires  sont  plus  dilatées  qu'à  l'état 
normal. 

En  résumé,  les  lésions  dites  poreiiccphaliques  sont  le  résultat 
d'un  processus  inflammatoire,  ayant  frappé  à  la  fois  les  mé- 
ninges et  l'épendyme,  avec  prédominance  des  lésions  externes 
dans  des  régions  symétriques.  Les  porus  et  les  fentes  repré- 
sentent le  résultat  d'une  symphyse  cortico-épendymaire,  eflec- 
luée  à  une  période  précoce  du  développement  du  cerveau,  pro- 
bablement vers  le  quatrième  mois  de  la  vie  intra-utérine. 
Autour  de  ces  points  d'adhérence,  le  manteau  cérébral  a  repris 
un  développement  actif,  d'où  la  disposition  convergente  et 
parfois  stratifiée  des  circonvolutions.  En  considérant  la  totalité 
du  cortex  et  la  richesse  de  son  réseau  tangentiel,  il  est  évident 
que  la  valeur  corticale  de  ce  cerveau  est  plus  considérable  que 
ne  le  fait  supposer  l'examen  macroscopique  des  hémisphères. 


OBSERVATION  TT 


Le  Bacquet,  Raymonde,  née  le  i8  avril  iQob,  morte  à  l'hos- 
pice des  Enfants-Assistés,  dans  le  service  de  M.  le  docteur 
Variot,  en  mai  1909. 

Examen  clinique.  —  Membres  inférieurs.  L'enfant  ne  peut 
marcher  que  soutenue  par  les  aisselles;  dans  la  station  debout, 
elle  repose  sur  la  pointe  des  pieds,  ceux-ci  étant  placés  en 
extension  et  les  deux  membres  croisés  en  ciseaux.  Dans  la  posi- 
tion couchée,  la  rigidité  est  aussi  manifeste;  il  est  impossible  de 
mobiliser  les  segments  de  membres  les  uns  sur  les  autres. 

Membres  supérieurs.  —  La  rigidité  est  moins  marquée  qu'aux 
membres  inférieurs  ;  l'enfant  a  de  la  difficulté  h  saisir  les  objets, 
mais  pas  d'incoordination. 

Face.  —  La  déglutition  est  difficile,  surtout  pour  les  aliments 
solides,  et  il  arrive  souvent  que  l'enfant  rejette  la  majeure  partie 
de  ses  aliments. 

Les  muscles  du  pharynx  et  les  masticateurs  sont  contracturés. 

Strabisme  léger.  Réflexes  palpébral  et  pupillaire  normaux. 

Réflexes  achilléens  et  rotuliens  très  exagérés.  Extension  en 
éventail  des  orteils.  La  trépidation  épileptoïde  ne  peut  s'obtenir. 

Etat  psychique.  —  L'enfant  ne  parle  pas;  état  d'hébétude  con- 
tinue, reconnaît  pourtant  les  aliments  et  certains  objets. 


Autopsie.      L'encéphale  est  petit  et  la  diminution  de  volimie 


Cliché  Infroit. 

FiG.  20.  —  Face  supérieure  du  cerveau.  {Aspect  de  microgyrie  et  de  sclérose 

cérébrale,  résultat  d'une  méningite  de  la  face  externe  des  hémisphères.) 
Fj,*  Fj,  F3.  Première,  deuxième,  troisième  circonvolutions  frontales.  — 

Fa.  Cire,  frontale  ascendante.  —  /.  Insula.  —  oa.  Sillon  occipital  antérieur. 

— {Op.  Opercule. — F^.Pj.  Première,  deuyième  cire,  pariétales.  —  Pa.  Cire. 

pariétale'ascendante.  —  Parc.  Lobule  paracentral.  —  R.  Sillon  de  Rolande. 

—  T{,  Ti,  T3.  Première,  deuxième,  troisième  cire,  temporales. 


.  22.  —  Hémisphère  gauche.  Face  externe. 
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porte  surtoutsur  les  lobes  frontaux  avec  une  légère  inégalité  des 
hémisphères,  au  profit  de  l'hémisphère  gauche. 

La  morphologie  de  ce  cerveau  est  loin  d'être  normale  et  le 
dessin  des  sillons  et  des  circonvolutions  en  est  fort  singulier, 
surtout  si  l'on  considère  les  deux  faces  externes  (fig.  21  et  22). 

Sur  les  deux  hémisphères,  la  scissure  de  Sylvius  est  béante, 
laissant  voir  la  surface  de  l'insula,  incomplètement  recouverte  par 
un  opercule  insuffisant.  Ce  qui  frappe  encore  plus,  c'est  la  dispo- 
sition générale  des  circonvolutions  frontales,  pariétales  çt  tem- 
porales qui  paraissent  avoir  une  continuité  directe  les  unes  avec 
les  autres  et  tourner  autour  de  la  scissure  de  Sylvius. 

Cette  configuration  qui  rappelle  celle  du  cerveau  des  chiens, 
des  chats,  des  singes  inférieurs,  est  due  à  un  effacement  de  la 
scissure  de  Rolando  et  des  sillons  qui  limitent  les  circonvolutions 
centrales;  ces  dernières  ne  se  laissent  repérer  que  difficilement. 
(Le  repérage  établi  d'après  Texamen  macroscopique  a  dû  être 
corrigé  en  partie  avec  les  coupes  microscopiques.) 

Il  est  évident  aussi  que  les  lobes  frontaux  n'ont  pas  pris  leur 
volume  normal,  ce  qui  donne  à  ce  cerveau  une  moitié  posté- 
rieure plus  renflée  que  la  moitié  antérieure.  Enfin,  cet  aspect 
anormal  est  complété  par  la  fragmentation  des  circonvolutions, 
en  petites  masses  globuleuses,  tubéreuses  même,  striées  par  de 
petites  incisures  superficielles  comme,  d'autre  part,  les  sillons 
secondaires,  au  moyen  desquels  on  fait  la  délimitation  des  cir- 
convolutions cérébrales,  sont  fréquemment  oblitérés,  en  partie 
ou  en  totalité,  la  description  morphologique  de  l'écorce  céré- 
brale est  souvent  malaisée. 

Dans  leur  partie  antérieure,  les  circonvolutions  frontales 
paraissent  au  nombre  de  quatre,  par  la  division  de  Fg.  Dans  leur 
partie  postérieure,  à  cause  de  l'insuffisance  des  sillons  prérolan- 
diques  et  de  la  scissure  de  Rolando,  on  ne  délimite  pas  la  fron- 
tale ascendante;  il  en  est  de  même  de  la  pariétale  ascendante; 
d'où  la  continuité  apparente  des  frontales  transverses  et  des 
pariétales*  On  voit  également  sur  les  photographies  (fig.  21  et  28) 
;iue  la  troisième  circonvolution  frontale  ne  se  laisse  pas  subdi- 
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viser  en  ses  trois  parties  :  tête,  cap  et  pied,  en  raison  de  l'efTaee- 
ment  des  branches  ascendante  et  horizontale  de  la  scissure 
sylvienne. 

Dans  le  lobe  pariétal,  on  retrouve  malaisément  le  sillon  inter- 
pariétal, le  sillon  de  Jensen  et  les  limites  du  pli  courbe. 

Les  circonvolutions  temporales,  anormalement  fragmentées  à 
leur  surface,  ne  sont  séparées  que  par  dessillons  superficiels.  La 
limite  des  lobes  occipitaux  est,  au  contraire,  bien  établie,  comme 
il  est  habituel  sur  un  cerveau  rudimentaire,  par  un  sillon  occipital 
antérieur  presque  ininterrompu. 


cliché  Infroit 

FiG.  23.  —  Face  inféro-inlerne  de  l'hémisphère  droit. 
C.  Cuneus.  —  Fus.  Lobule  fusiforrae.  —  L,.  Première  circonvolution  lim- 
bique.  —  Lfif.  Lobule  lingual.  —  mF,.  Première  cire,  frontale.  —  Parc. 
Lobule  paracentral.  -  Prc.  Précuneus.  -  T,.  Troisième  cire,  temporale. 
—  U.  Cire,  (lu  crochet. 


La  face  inféro-interne  des  hémisphères  oûre  un  contraste  frappant 
Bc  la  face  externe,  car  elle  est  très  près  du  type  normal  (fig.  aS). 
8  lobules  fusiforme  et  lingual,  le  cuneus,  le  précuneus,  la  cir' 
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convolution  limbique,  les  sillons  coUatérnl  et  pariéto-occipital,  la 
scissure  calcarine  sont  faciles  à  retrouver.  La  circonvolution  fron- 
tale interne  est  suivie  par  la  scissure  calloso-marginale  dont  le 
trajet  est  régulier,  même  dans  sa  partie  postérieure. 

Ainsi,  sur  cette  face  interne,  les  limites  du  lobule  paracentral 
sont  nettes;  mais  quand  on  les  cherche  sur  la  face  supérieure  de 
l'hémisphère  (Hg.  20),  l'asymétrie  de  la  scissure  de  Rolando  en 
donne  une  figure  assez  précise  sur  l'hémisphère  droit,  et  au 
contraire  effacée  sur  l'hémisphère  gauche. 

L'atrophie  porte  aussi  bien  sur  le  cervelet  qui  est  petit,  sur  la 
protubérance  annulaire,  à  peine  saillante,  et  sur  le  bulbe  rachi- 
dien,  dont  les  pyramides  sont  fort  petites.  L'isthme  de  T encéphale, 
en  outre,  participe  de  l'inflammation  méningée  diffuse  qui  existe, 
sur  le  cerveau  et  que  l'on  retrouve  plus  bas,  sur  toute  la  hauteur 
de  la  moelle. 

Examen  micboscopique.  —  L'examen  microscopique  a  porté  sur 
le  cerveau,  dont  les  deux  hémisphères  ont  été  débités  en  coupes 
sériées,  le  gauche  à  direction  vertico-transversale,  le  droit  à 
direction  horizontale  ;  il  a  porté  sur  la  protubérance,  le  bulbe  et 
le  cervelet,  et  sur  plusieurs  segments  médullaires  choisis  à  diffé- 
rentes hauteurs.  Colorations  par  les  méthodes  de  Weigert  et  de 
Pal,  par  le  carmin,  la  cochenille,  l'hématoxyline-éosine  et  le  van 
Gieson. 

Hémisphère  gauche.  —  (Coupes  horizontales.) 

Dès  les  premières  coupes,  dans  les  régions  supérieures,  l'exa- 
men macroscopique  se  confirme;  la  face  externe  est  à  peine 
découpée;  les  sillons  sont  oblitérés  par  un  tissu  fibreux  et  vascu- 
laire  dense,  résidu  d'une  inflammation  de  la  pie-mère,  et  formant 
dans  l'intérieur  de  la  coupe  des  plans  de  clivage  que  suit  un 
cortex  sinueux  et  plissé  (fig.  2^). 

La  substance  grise  corticale  est  évidemment  atrophiée,  peu 
épaisse;  les  fibres  tangentielles  sont  rares.  La  substance  blanche 
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de  ces  circonvolutions  atrophiées  est  pauvre  eu  libres  radiées.  Ello 
est  traversée  par  des  tractus  conjonctivo-vasculaires  nombreux, 
mais  ces  derniers  ne  constituent  pas  à  eux  seuls  le  piqueté  qur 
l'on  voit  sur  la  figure  24;  on  voit  aussi  de  petites  masses  lobulées 
de  substance  grise  en  hétérotopie. 

La  comparaison  de  l'état  des  circonvolutions,  sur  la  face  externe 


Fie.  2i.  —  Fragment  d'une  coupe  horizontale 
passant  par  la  partie  supérieure  de  Vhéinisphère  gauche. 

P,,  mP,.  Première  circonvolution  frontale,  sa  face  interne.  —  Fa.  Cire,  fron- 
tale ascendante.  —  P^.  Deuxième  cire,  pariétale.  —  Pa.  Cire,  pariétale 
ascendante.  —  Parc.  Lobule  paracentral.  — Prc.  Précuneus.  —  R.  Sillon 
de  Rolande. 


et  sur  la  face  interne,  est  plus  démonstrative  sur  une  coupe  com- 
plète (fig.  25). 

Sur  la  face  interne,  la  substance  grise  est  découpée  par  des 
sillons  profonds  et  réguliers,  la  substance  blanche  est  développée 
avec  un  dessin  normal. 

Sur  la  face  externe,  la  substance  grise  est  ag.,domérée  en  îlots 
à  limites  sinueuses,  réunis  dans  la  profondeur  par  des  sillons 
oblitérés,  et  formant  à  la  surface  les  tubérosités  relévées  à  l'exa- 
men macroscopique.  L'ensemble  des  fibres  myélinisées,  fibres 
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FiG.  2o.  —  Hémisphère  gauche.  Coupe  horizontale  passant  par  le  pied 
de  la  couronne  rayonnante. 


FiG.  26.  —  Hémisphère  gauche.  (Coupe  retournée  par  erreur.) 
Ce.  Corps  calleux.  —  cm.  Sillon  calloso-raarginal.  —  T,,  F.,  F3.  Première, 
deuxième,  troisième  circonvolutions  frontales.  —  la,lp.  Cire,  antérieure, 
cire,  postérieure  de  l'insula.  —  oa.  Sillon  occipital  antérieur.  -  OpR.  Oper- 
cule rolandique.  —  P^.  Cire,  pariétale  supérieure.  —  po.  Sillon  pariéto- 
occipital.  —  Prc.  Précuneus.  —  Sp.  Scissure  de  Sylvius.  —  T,,  Tj,  T3.  Pre- 
mière, deuxième,  troisième  circonvolutions  temporales. 
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(Vassociation  eL  fibres  de  projection,  est  considérablement  réduit. 
Les  circonvolutions  atrophiées  ne  sont  traversées  que  par  de 
maigres  tractus  de  fibres  myélinisées;  la  couronne  rayonnante  a 
une  ampleur  insuffisante. 


FiG.  27.  —  Fragment  d'une  coupe  horizontale, 
passant  par  la  région  sous-optique. 

Ap.  Aqueduc  de  Sjlvius.  —  CA.  Corne  d'Ammon.  —  Cge,  Cgi.  Corps 
genouillés  externe  et  interne.  —  Cip.  Segment  postérieur  de  la  capsule 
interne.  —  CL.  Corps  de  Luys.  —  coa.  Commissure  antérieure.  — 
la,  /p.  Cire,  antérieure  et  postérieure  de  l'insula.  — NC.NC.  Tête  et  queue 
du  noyau  caudé.  —  NL^.  Noyau  lenticulaire.  —  NR.  Noyau  rouge.  — 
Qa.  Tubercule  quadrijumeau  antérieur.  —  Sti.  Substance  innominée  de 
Reichert.  —  T,,  T^.  Première,  deuxième  circonvolutions  temporales.  — 
Tga.  Pilier  antérieur  du  trigone. 


la 


Sur  de.s 
capsule 


coupes  passant  par  les  noyaux  centraux  (fig.  26  et 
interne  présente  nn  segment  postérieur  étroit. 


27)» 
Il  a 
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un  étalement  régulier  dans  la  région  thalamique  moyenne  - 
contraire,  plus  bas,  dans  la  région  sous  optique,  les  fascicules  ver- 
ticauxsont  groupés  irrégulièrement  entre  les  mailles  formées  par 
les  fibres  transversales  du  système  strio-luysien  ;  leur  insuffi- 
sance est  compensée  par  un  tissu  scléreux  interstitiel  dont  on  ne 
relevé  la  présence  que  dans  cette  région. 

Le  ventricule  latéral  est  anormalement  dilaté.  Son  épendyme 
forme  une  couche  en  général  régulière,  parfois  avec  un  épaissis- 


FiG.  28.  —  Ventricule  latéral.  Ependymite  avec  adhérences  des  plexus  choroïdes 
en  dégénérescence  fibreuse.  (Coloration  par  le  van  Gieson.; 


sèment  notable;  la  couche  grise  oous-épendymairc  présente  une 
vascularisation  excessive. 

Les  plexus  choroïdes  sont  nettement  pathologiques;  ils  sont 
fibreux,  avec  une  lumière  filiforme,  parfois  inexistante.  Dans 
l'épaisseur  de  leurs  parois  est  une  prolifération  nucléaire  abon- 
dante. Leur  inflammation  explique  des  adhérences  produites  entre 
eux  et  le  revêtement  épendymaire  (fig.  28). 

Hémisphère  droit. 

Les  coupes  vertico-transversales  (fig.  29  et  3o)  sont  la  confir- 
mation des  coupes  horizontales.  C'est  la  même  déformation  du 
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cortex,  plus  accentuée  avec  des  sillons  peu  profonds  ou  oblitérés 
dans  les  circonvolutions  supérieures;  la  mên^e  dilatation  ventri- 
culaire;  la  même  diminution  des  fibres  radiées  des  circonvolu- 
tions et  le  faible  volume  de  la  couronne  rayonnante. 

Ce  qui  est  plus  visible  sur  cette  série  de  coupes  vertico-trans- 
versales,  c'est  l'insuffisance  de  Vopercule,  qui  découvre  en  partie 
l'insula,  et  permet  à  la  première  circonvolution  temporale  de  se 
développer  anormalement  et  de  s'étaler  sur  la  face  externe  de 
l'insula. 

La  pauvreté  des  fibres  de  projection  se  traduit  par  la  ténuité 
du  segment  postérieur  de  la  capsule  interne  (fig.  3o);  mais  il  est  à 
remarquer  que  la  diminution  de  volume  de  cette  dernière  est 
surtout  évidente  dans  les  régions  thalamique  moyenne  et  sous- 
thalamique.  Au  contraire,  dans  la  région  thalamique  supérieure, 
la  masse  des  fibres  de  la  capsule  interne  est  beaucoup  plus  con- 
sidérable; ce  qui  s'explique  par  l'adjonction,  aux  fibres  descen- 
dantes, des  fibres  ascendantes  thalamo-corticales  qui  ont  leur 
origine  dans  la  partie  supérieure  du  noyau  externe  du  thalamus. 


Isthme  de  l'encéphale.  —  L'examen  des  pédoncules  cérébraux , 
de  la  protubérance  annulaire,  du  bulbe  et  du  cen^elet  réunis  nous 
montre  la  continuité  du  processus  méningé. 

Dans  l'écorce  cérébelleuse,  il  a  produit  les  mêmes  modifica- 
tions que  dans  l'écorce  cérébrale  (fig.  3i).  Sur  toute  la  hauteur 
du  cervelet,  la  méningite  est,  soit  diffuse,  soit  localisée  en  pla- 
cards. Elle  s'infiltre  dans  les  sillons  et,  par  endroits  même,  il  se 
fait  une  adhérence,  une  symphyse  cortico-méningée  aux  dépens 
de  l'écorce  attaquée,  déchiquetée. 

Les  lésions  de  l'écorce  cérébelleuse  sont  plus  marquées  dans 
les  points  où  la  méningite  est  plus  intense  (fig.  Sa),  elles  consis- 
tent essentiellement  en  un  remaniement  des  couches  superfi- 
cielles, entraînant  les  fibres  et  la  couche  des  grains  dans  toutes 
les  directions,  de  sorte  qu'on  les  rencontre  groupés  en  îlots. 

Ces  remaniements  de  la  substance  grise,  en  tous  points  seni- 


II 


FiG.  29.  — Hémisphère  droit.  Coupe  vertico-transversale.  État  alrophique  des 
circonvolutions  externes  et  de  la  substance  blanche  sous-jacente.  Insuffisance 
de  l'opercule. 

cm.  Sillon  calloso-marginal.  —  F,,  Fç^,  F^.  Première,  deuxième,  troisième 
circonvolutions  frontales,  —  /.  Insula.  —  L^.  Première  circonvolution 
limbique.  —  T^,  T^,  Tj.  Première,  deuxième,  troisième  circonvolutions 
temporales.  —  U.  Circonvolution  du  crochet.  —  //.  Chiasma  des  nerfs 
optiques. 


7ui 

FiG.  30.  —  Hémisphère  droit.  Coupe  ver lico-lransver sale.  Méningite  diffuse, 
atrophie  des  circonvolutions  de  la  face  externe.  Insuffisance  des  fibres  de 
projection  dans  la  capsule  interne. 

CA.  Corne  d'Ara  mon.  —  Ce.  Corps  calleux.  —  Cip.  Segment  postérieur  de 
la  capsule  interne.  —  CL.  Corps  de  Luys.  —  cm.  Sillon  calloso-marginal. 
—  FijFj,  F3.  Première,  deuxième,  troisième  circonvolutions  frontales.  — 
Fus.  Lobule  fusiforme.  —  L,.  Première  circonvolution  limbique.  — 
Ln.  Loeus  niger.  —  NA.  Noyau  amygdalien.  —  Na.  Noyau  antérieur  de 
la  couche  optique.  —  iVC,  NC.  Tête  et  queue  du  noyau  caudé.  — 
-Ve,  Ni.  Noyaux  externe  et  interne  de  la  couche  optique.  —  1SL3.  Noyau 
lenticulaire.  —  P.  Pit^d  du  pédoncule  cérébral.  —  7'i,  7\,  Tj.  Première, 
deuxième,  troisième  circonvolutions  temporales. —  Tni.  Tubercule  mamil- 
laire.  —  U.  Circonvolution  du  crochet.  —  VI.  Ventricule  latéral.  —  //.  Nerf 
optique. 
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blables  à  ceux  observés  dans  le  cerveau,  se  retrouvent  clans 
toute  l'étendue  du  cervelet. 

L'épendyme,  que  nous  avions  vu  peu  altéré  dans  la  partie  sui.e- 
des  ventricules  latéraux,  est  ici  gravement  atteint;  il  .'st 


rieure 


FiG.  32,  —  Le  détail  d'un  fragment  de  la  fig.  S4 .  Oblitération  partielle 
d'un  sillon  vasculaire.  Fragmentation  de  l'écorce. 


plissé,  soulevé  ou  invaginé,  portant  quelquefois  des  débris  d'un 
exsudât;  ces  altérations  sont  diffuses  et  particulièrement  mani*- 
festes  sur  le  plancher  du  iv'  ventricule.  L'épaisseur  de  la  sub- 
stance grise  sous-épendymaire  est  très  variable. 

Les  plexus  choroïdes  ont  un  aspect  anormal;  leurs  tubes  sont 
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peu  développés;  la  lumière  en  est  étroite;  leu 
fibreuses. 


;  leurs  parois  sont 


Le  faible  développement  des  systèmes  de  projection,  et  de  1 
voie  pyramidale  en  particulier,  est  manifeste  dans  toutes  l 
parties  de  l'isthme  de  l'encéphale. 


a 
es 


FiG.  33.  —  Pédoncule  cérébral  droit.  Insuffisance  des  fibres  de  projection. 

Dans  le  pédoncule  cérébral,  les  fibres,  venues  de  la  région 
sous-optique  où  elles  étaient  inégalement  groupées  au  milieu  de 
la  trame  des  fibres  strio-luysiennos,  reprennent  un  étalement 
régulier,  avec  une  épaisseur  considérablement  réduite  (fig.  33). 

Dans  la  protubérance  annulaire^  l'étage  antérieur  est  de  dimcn- 
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sions  plus  restreintes,  par  suite  de  la  diminution  des  fibres  verti- 
cales, et  aussi  de  la  substance  grise  du  pont. 

C'est  au  niveau  de  la  pyramide  bulbaire  qu'on  se  rend  compte 
plus  nettement  de  l'atrophie  de  la  voie  pyramidale  (fig.  3^), 
réduite  à  la  moitié  environ  de  son  volume  normal.  Mais  encore 
ici,  on  ne  voit  pas  de  sclérose  interstitielle. 

Celle-ci  n'apparaît  qu'avec  l'examen  de  la  moelle  êpinière,  qui, 
à  ses  différents  étages,  montre  dans  la  partie  postérieure  des  cor- 


FiG.  34. 


dons  latéraux  un  éclaircissement  des  fibres  myélinisées,  compensé 
par  une  hyperplasie  névroglique  (fig.  35,  36,  37). 

Celte  disposition  est  loin  de  reproduire  l'aspect  classique  de  la 
dégénérescence  secondaire  du  faisceau  pyramidal  croisé,  et  il 
faut  aussi  noter  qu'elle  n'affecte  pas  la  zone  du  faisceau  pyrami- 
dal direct.  L'atrophie  d'ailleurs  n'est  pas  systématisée;  c'est  tout 
le  cordon  antéro-latéral  qui  a  un  développement  moindre,  contras- 
tant avec  celui  des  cordons  postérieurs.  Il  est  donc  évident  que  le 
système  des  fibres  de  projection  cortico-spinales  (voie  pyrami- 


FiG.  35.  —  Moelle  cervicale.  Atrophie  généralisée  du  cordon  antéro-latéral 
avec  invagination  de  la  névroglie  marginale. 


FiG.  36.  —  Moelle  lombaire. 


Fifi.       —  Seijineiit  Ci- 
Lésions  périvasculaircs  dans  la  Mibslance  grise. 
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dale)  n'est  pas  seul  en  état  d'infériorité  numérique  ;  les  fibres 
médullaires,  endogènes  ou  exogènes  sont  aussi  insuffisantes. 

C'est  cependant  la  zone  du  faisceau  pyramidal  croisé,  qui  paraît 
avoir  subi  le  déficit  le  plus  grave,  et  on  trouve,  à  tous  les  étages 
de  la  moelle,  une  rétraction  de  la  couche  névroglique  marginale, 
s'enfonçant  en  doigt  de  gant  dans  la  profondeur  du  cordon 
latéral. 

Dans  la  moelle^  épinière,  des  lésions  inflammatoires  diffuses 
existent  dans  toutes  les  régions,  plus  marquées  dans  les  segments 
cervicaux  et  dorsaux.  C'est  un  peu  d'épaississement  de  la  pie- 
mère,  une  exagération  des  tractus  conjonctivo-vasculaires  et  un 
élargissement  irrégulier  des  gaines  lymphatiques  péri  vascu- 
laires  ;  en  certains  points,  celles-ci  repoussent  les  éléments  ner- 
veux en  créant  une  lacune,  remplie  par  un  fin  réticulum  amorphe 
qui  engaine  de  petits  vaisseaux  (fig.  38). 

En  résumé,  une  méningite,  irrégulièrement  répartie,  a  frappé 
un  névraxe  déjà  formé,  vers  la  fin  de  la  vie  intra-utérine  pro- 
bablement, provoquant  sur  la  face  externe  des  hémisphères 
cérébraux  une  soudure  des  circonvolutions.  D'autre  part,  le 
développement  ultérieur  du  cerveau  a  été  considérablement 
entravé,  le  cortex  a  pris  une  ampliation  insuffisante,  les  fibres 
de  projection  se  sont  formées  en  plus  petit  nombre,  les  ventri- 
cules latéraux  se  sont  dilatés,  soit  par  suite  de  l'épendymite,  soit 
pour  occuper  la  place  du  manteau  cérébral  atrophié. 
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Leperrier,  Fernand,  né  le  i6  mai  1906,  admis  à  l'hospice  des 
Enfants-Assistés. 

Une  anamnèse  précise  fait  défaut  :  on  sait  seulement  que 
l'enfant  n'a  jamais  marché  et  qu'il  a  toujours  été  en  état  de  con- 
tracture. 

Examen  du  malade.  —  Motilité  des  membres  inférieurs  :  la 
station  debout  et  la  marche  sont  impossibles;  l'enfant  reste  tou- 
jours dans  une  altitude  de  flexion  des  cuisses  sur  le  bassin  et  des 
jambes  sur  les  cuisses.  L'abduction  des  cuisses  est  fort  limitée, 
ainsi  que  l'extension  de  la  jambe  sur  la  cuisse,  et  du  pied  sur  la 
jambe.  Ces  phénomènes  sont  beaucoup  plus  marqués  à  gauche. 

Les  membres  supérieurs  sont  aussi  en  flexion  ;  on  a  de  la 
difficulté  h  étendre  les  avant-bras  et  à  mettre  les  bras  en  abduc- 
tion. Cependant,  la  motilité  des  mains  est  relativement  conservée, 
et  l'enfant  peut  s'en  servir. 

Les  réflexes  tendineux  des  membres  supérieurs  et  inférieurs 
sont  fortement  exagérés,  surtout  à  gauche.  La  trépidation  spinale 
se  retrouve  à  gauche,  lorsque  le  membre  reste  en  flexion.  L'exa- 
men du  signe  de  Babinski  est  difficile. 

Strabisme  externe  à  gauche.  Pas  de  participation  des  muscles 
de  la  nuque  ou  du  tronc  à  la  contracture.  Pas  d'atrophie  mus- 
culaire. Aucun  trouble  sensitif. 

Au  point  de  vue  psychique,  l'arriération  est  considérable.  L'en- 
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fant  ne  parle  pas  et  ne  paraît  comprendre  qu'un  nombre  restreint 
de  choses. 


AuTOPsiK.  —  A  l'examen  macroscopique,  on  constate  :  conges- 
tion généralisée  du  réseau  veineux  très  développé  à  la  surface  du 
cerveau  et  de  la  moelle.  Aspect  finement  granuleux  de  la  surface 
des  méninges  épaissies.  Pas  de  malformation  des  circonvolutions. 

Sur  la  coupe  de  Flechsig  :  i" dilatation  ventriculaire  de  moyenne 
intensité;  le  trou  de  Monro  gauche  est  béant  (5  mm.);  le  droit 
est  comblé  en  partie  par  l'épaississement  de  l'épendyme,  et  les 
vaisseaux;  2*^  la  paroi  ventriculaire  montre  une  vascularisation 
anormale  et  une  surface  dépolie,  striée  par  des  tractus  entrelacés. 
En  quelq  ues  endroits,  un  dépôt  ancien  hémorragique.  Cette 
épendymite  est  plus  manifeste  dans  le  prolongement  sphénoïdal 
du  ventricule  latéral.  Le  sillon  opto-slrié  est  comblé  en  partie, 
et  les  vaisseaux  sont  engainés  par  ce  même  tissu  fibreux  blan- 
châtre. 

Examen  microscopique.  —  Il  a  porté  sur  des  fragments  de 
Técorce  cérébrale,  les  parois  du  ventricule  latéral,  la  région  des 
noyaux  centraux  avec  la  capsule  interne,  les  pédoncules  céré- 
braux, la  protubérance,  le  bulbe  rachidien,  et  sur  plusieurs  seg- 
ments médullaires. 

a)  L'écorce  ne  présente  pas  de  modifications  considérables  dans 
sa  structure  :  ce  que  l'on  y  observe  surtout,  ce  sont  des  altéra- 
tions périphériques  dues  à  la  méningite.  La  pie-mère,  en  effet,  est 
épaissie,  les  vaisseaux  méningés  sont  nombreux  et  dilatés;  les 
vaisseaux  des  circonvolutions  sont  certainement  plus  nombreux 
qu'à  l'état  normal  et  leurs  espaces  périvasculaires  élargis. 

Au  contact  de  la  pie-mère,  la  partie  toute  superficielle  du  cortex 
est  quelquefois  irrégulière;  déchiquetée,  ou  bien  elle  présente  un 
état  de  gonflement  (fig.  89);  en  même  temps,  elle  prend  mal  les 
colorants  et  apparaît  plus  transparente;  elle  est  constituée  par 
un  tissu  moins  serré,  moins  dense,  où  les  fibres  et  les  cellules  ner- 
veuses sont  peu  nombreuses,  parfois  séparées  par  des  espaces 
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clairs,  vacuolaires  le  cortex  semble  avoir  été  le  siège  d'une 
ancienne  infiltration  œdémateuse. 

Les  fibres  tangentielles  sont  en  état  d'infériorité  évidente. 

b)  Les  coupes  de  la  jparoi  ventriculaire,    faites  à  plusieurs 


iG.  .39.  -  Circonvolutions  frontale  et  pariétale  ascendantes.  Sillon  de  Rolando 
comble  par  la  méningite  fibreuse;  déformation  des  couches  superficielles  du 
cortex. 


niveaux,  confirment  ce  que  l'examen  macroscopique  avait  déjà 
montré,  c'est-à-dire  la  lésion  épendymaire. 

Cet  épendyme,  quelle  que  soit  la  région  que  l'on  envisage  est 
toujours  pathologique;  il  est,  soit  plissé,  soit  mamelonné  ;  ou  il 
forme  des  invaginations  dans  la  substance  grise  sous-épendv- 
ma.re,  stratifiée  en  couches  irrégnlières  par  endroits,  toujours 
vascularisée  d  une  manière  anormale. 
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Ces  différents  aspects  des  lésions  épendymaires  se  retrouvent 
dans  les  m'  et  iv"  ventricules. 

Les  plexus  choroïdes  sont  parfois  altérés,  avec  des  vaisseaux 
un  peu  dilatés  et  des  parois  épaissies. 

c)  Dans  la  région  centrale  (fig.  ào),  sauf  un  état  de  vascularisa- 


FiG.  41. 


tion  anormale,  moins  inaïqué  que  sur  l'écorce,  on  ne  trouve  pas 
de  lésions  primitives.  Ce  qui  frappe,  c'est  la  diminution  de  volume 
des  segments  postérieurs  de  la  capsule  interne,  diminution  uni- 
formément répartie,  et  que  n'accompagne  aucun  état  scléreux 
interstitiel.  En  même  temps,  la  commissure  antérieure  apparaît 
aussi  en  état  d'hypotrophie  (elle  est  cependant  coupée  dans  sa  par- 
tie la  plus  volumineuse  sur  la  figure  4o). 

d)  Plus  bas,  au  niveau  des  pédoncules  cérébraux  (fig.  le 
système  des  fibres  de  projection  passant  par  le  pied  du  pédoncule 
a  un  volume  inférieur  ii  \;\  normale;  cette  infériorité  est  encore 
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pl.is  évidente  au  niveau  des  pyramides  bulbaires  (fig.  42),  mais, 
jusqu'ici,  il  n'y  a  toujours  pas  de  sclérose  névrpglique  intersti- 
tielle, occupant  la  place  des  fibres  absentes. 

e)  Il  n'en  est  pas  de  même  dans  la  moelle  épinière  (fig.  43 


Fig.  42.  —  Atrophie  des  pyramides  bulbaires.  Etat  inflammatoire  ancien 
des  méninges,  de  V épendyme  et  des  plexus  choroïdes. 

et  kk)  \  on  trouve  dans  la  partie  postérieure  des  cordons  latéraux, 
au  milieu  des  fibres  myélinisées  clairsemées,  une  sclérose  névro- 
glique,  très  visible  sur  les  coupes  colorées  par  le  Weigert-Pal. 
Elle  n'a  pas  exactement  la  forme  particulière  bien  connue  des 
dégénérescences  secondaires  du  faisceau  pyramidal  croisé;  elle 
est  plus  allongée,  à  limites  moins  nettes,  et  elle  est  déformée  par 
un  sillon  qui  part  de  la  périphérie,  et  entre  dans  la  couche  pos- 
térieure du  cordon  latéral. 
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Ce  sillon  est  lourni  par  une  invagination  de  la  zone  nevro- 
gliqae  marginale  qui  semble  avoir  subi  un  plissement  par  su.te 
d'une  rétraction  dans  les  couches  profondes. 


FiG.  43.  —  Renflement  cervical.  Atrophie  généralisée  des  cordons  anléro- 
latéraux.  Sclérose  des  faisceaux  pyramidaux  croisés.  Invagination  de  la 
névroglie.  Méningite.  Lésions  périvasculaires. 


On  remarque,  d'autre  part,  en  le  comparant  avec  les  cordons 
postérieurs,  que  le  cordon  antéro-Iatéral,  dans  son  entier,  est  plus 
petit  qu'à  l'état  normal. 


Dans  la  moelle  épinière,  comme  dans  l'isthme  de  l'encéphale, 
on  retrouve  des  lésions  inflammatoires  atténuées,  mais  certaines  : 
épalssissement  irrégulier  de  la  pie-mère  et  des  tractus  conjonc- 
tifs  interstitiels,  élargissement  des  gaines  lymphatiques  périvas- 
culaires (cependant,  nulle  part,  les  parois  mêmes  des  vaisseaux 
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ne  sont  altérées;  on  n'y  voit  pas  de  dégénérescence  fibreuse  ou 
hyahne);  il  s'agit  donc,  comme  dans  les  cas  précédents,  d'un 
processus  méningé  diffus. 


FiG.  44.  —  Moelle  sacrée.  Méningite.  Lésions  inflammatoires  interstitielles- 
Invagination   de  la   névroglie  marginale  dans    le  faisceau  pyramidal 


croise. 


En  résumé  :  lésions  inflammatoires  diflïises,  reliquat  d'un 
processus  infectieux  indéterminé,  ayant  frappé  primitivement 
les  méninges  internes,  cérébrales  et  spinales,  l'épendyme  ven- 
triculaire  et  les  plexus  choroïdes.  Infiltration  œdémateuse  du 
cortex,  en  relation  avec  l'intensité  de  la  méningite;  atrophie 
cellulaire.  Insuffisance  des  fibres  d'association,  des  fibres  com- 
missurales  et  des  fibres  de  projection  cortico-spinales  ;  état 
dystrophique  des  cordons  antéro-latéraux  et  sclérose  intersti- 
tielle dans  la  zone  du  faisceau  pyramidal  croisé.  Hydrocéphalie 
ventriculaire. 
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Boughard,  Jean,  né  le  6  mars  1906,  envoyé  à  l'infirmerie  des 
Enfants-Assistés,  le  3o  décembre  1908. 

On  est  frappé,  dès  son  arrivée,  de  l'existence  de  troubles  mo- 
teurs graves  coïncidant  avec  une  intégrité  intellectuelle  absolue. 

Membres  supérieurs.  —  Raideur  spastique  prononcée  ;  l'avant- 
bras  est  en  demi-flexion  sur  le  bras  ;  la  main  est  demi-fléchie 
sur  l'avant-bras  ;  les  doigts  habituellement  repliés  dans  la  paume 
de  la  main,  le  pouce  sous  les  autres  doigts  ;  cette  attitude,  bilaté- 
rale, est  plus  marquée  à  droite,  mais  peut  être  corrigée  par  la 
volonté. 

Si  on  demande  à  l'enfant  de  ramasser  une  pièce  de  monnaie 
sur  une  assiette,  il  fait  beaucoup  d'efforts  pour  y  parvenir,  mais, 
à  droite,  il  ne  peut  réussir  à  étendre  les  doigts;  à  gauche,  le  mou- 
vement peut  être  exécuté,  avec  de  grandes  difficultés. 

Il  existe,  en  outre,  des  mouvements  athétosiques  et  du  trem- 
blement qui  s'exagère  dans  l'eO'ort  musculaire. 

Membres  inférieurs. —  La  raideur  est  plus  marquée;  l'enfant 
ne  peut  ni  marcher,  ni  se  tenir  debout;  les  jambes  restent 
demi-fléchies  sur  les  cuisses. 

La  musculature  de  la  face  est  indemne;  il  n'y  a  ni  strabisme, 
ni  grimîice;  la  parole  est  bien  articulée,  peut-être  un  peu  sac- 
cadée. 
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Tous  les  réHexes  tendineux  sont  exagérés. 

Le  signe  de  Babinski  est  bilatéral  (extension  et  éventail). 

Aucun  trouble  de  la  sensibilitéconstaté.  Aucun  trouble  viscéral . 

L'intelligence  est  normale  :  l'enfant  comprend  nettement  les 
questions,  y  répond  de  son  mieux,  avec  attention,  essaye  d'exécuter 
les  ordres  qu'on  lui  donne,  de  faire  les  elforts  et  les  exercices 
qu'on  exige  de  lui,  en  se  rendant  compte  des  difficultés  qu'il 
éprouve  à  les  exécuter. 

Emotivité  exagérée;  susceptibilité  excessive  à  la  moindre  con- 
trariété. 

Cette  observation  a  été  complétée  par  les  renseignements  que 
le  docteur  Charpentier,  médecin  de  l'Assistance,  à  Nevers,  a  eu 
l'amabilité  de  nous  envoyer;  il  a  observé  l'enfant  dès  son  arrivée, 
c'est-à-dire  le  quinzième  jour  après  la  naissance. 

C'est  après  quelques  mois,  que  la  nourrice  s'aperçut  que  les 
membres  inférieurs  étaient  contracturés  et  qu'il  était  impos- 
sible de  les  écarter.  Ces  membres  étaient  comme  soudés  au  niveau 
des  hanches.  Au  fur  et  à  mesure  de  la  croissance,  ils  restaient 
plus  grêles  et  paraissaient  atrophiés,  tandis  que  le  tronc,  la  tête, 
les  bras  se  développaient  normalement.  L'enfant  n'a  jamais 
marché. 

On  a  remarqué,  assez  tôt,  les  mouvements  athétosiques  des 
membres  supérieurs.  L'intelligence  s'est  toujours  développée 
normalement  ;  l'enfant  comprenait  fort  bien  la  nourrice,  était  dans 
un  état  général  excellent,  et  s'il  n'avait  pas  été  obligé  de  rester 
assis  toute  la  journée  sur  une  chaise,  on  l'aurait  considéré  comme 
normal. 

Le  docteur  Charpentier  ajoute  qu'il  a  eu  l'occasion  de  montrer 
l'enfant  pendant  l'été  de  l'année  1908  au  docteur  Jules  Renault, 
médecin  de  l'hôpital  Trousseau,  alors  de  passage  dans  la  Nièvre,  et 
que  celui  ci  a  porté  le  diagnostic  de  «  maladie  de  Little  à  forme 
spinale,  avec  intégrité  intellectuelle  ». 

C'est  le  même  diagnostic  qui  a  été  fait  également  par  le  docteur 
Variot  à  l'hospice  des  Enfants-Assistés. 
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DÉCÈS.  —  Le  4  février  1909,  à  la  suite  d'une  broncho-pneu- 
monie. 

Autopsie.  —  Rien  à  signaler  dans  l'examen  des  viscères,  si  ce 
n'est  les  foyers  de  broncho  pneumonie. 

Le  cerveau  pèse  i  100  grammes.  La  morphologie  des  hémi- 
sphères est  normale  ;  il  n'existe  pas  de  foyers  scléreux,  pas 
d'atrophie  des  circonvolutions. 

Une  série  de  coupes  a  été  faite,  pour  l'examen  macroscopique, 
dans  les  deux  hémisphères  cérébraux  et  le  cervelet  et  n'a  révélé 
aucune  lésion.  Les  coupes  du  bulbe,  de  la  moelle,  dans  les  régions 
cervicale  et  dorsale  supérieures,  ne  décèlent  aucune  altération 
macroscopique. 

Au  contraire,  la  moelle  épinière  présente,  outre  les  renflements 
cervicaux  et  lombaires  qui  sont  normaux,  deux  élargissements 
fusiformes,  de  dimensions  inégales  :  le  premier  n'intéresse  que 
le  viii°  segment  dorsal,  débutant  à  la  partie  supérieure  de  ce  seg- 
ment, et  se  terminant  insensiblement  avec  lui  ;  le  deuxième  com- 
mence dans  la  partie  moyenne  du  x'  segment  dorsal,  s'accroît 
rapidement,  atteint  des  dimensions  semblables  à  celles  du  renfle- 
ment cervical,  les  conserve  pendant  toute  la  hauteur  des  segments 
D''etD'-,  età  la  fin  de  celui-ci,  diminue  légèrement  pour  atteindre 
une  dimension  normale  au  niveau  du  renflement  lombaire. 

Une  coupe  pratiquée  au  niveau  d'un  renflement  pathologique 
montre  que  la  différenciation,  à  ce  niveau,  entre  l'axe  gris  et  les 
cordons  blancs,  est  difficile;  la  morphologie  des  cornes  anté- 
rieures et  postérieures  est  indécise. 

La  pie-mère  a  un  aspect  opalescent,  grisâtre,  un  peu  strié, 
plus  marqué  dans  la  région  postérieure,  entre  l'émergence  des 
racines.  Cet  aspect  n'est  pas  uniforme  sur  toute  la  hauteur  de  la 
moelle  ;  il  est  plus  accentué  dans  les  régions  dorsale  inférieure  et 
lombaire. 

Examen  histologique,  —  Le  cerveau  ayant  été  débité  pour 
l'examen  macroscopique,  l'étude  histologique  n'a  pu  porter  que 
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sur  quelques  fragments  de  l'écorce,  choisis  dans  les  zones  rolan- 
diques,  et  sur  des  parties  centrales. 

La  protubérance,  le  bulbe,  la  moelle  ont  été  examinés  en 


coupes  sériées,  après  coloration  par  les  méthodes  de  Weigert, 


FiG.  4.-).  —  Moelle  sacrée.  Méningite  avec  prédominance 
sur  les  racines  antérieures  et  infiltration  des  faisceaux  radiculaires. 

Les  fragments  du  cerveau,  cortex  ou  parois  ventriculaires, 
n'ont  pas  montré  à  l'examen  histologique  des  altérations  évi- 
dentes ;  par  contre,  on  observe,  dans  toute  la  hauteur  de  la 
moelle,  un  certain  nombre  de  lésions  qui  portent  sur  les  dil- 
lerents  éléments  constitutifs  de  l'axe  spinal  et  de  ses  enveloppes. 

L'examen  histologique  des  méninges  vérifie  l'aspect  macrosco- 
pique signalé  plus  haut  :  la  méningite  est  rarement  annulaire, 
elle  prédomine  le  plus  souvent  sur  les  régions  radiculaires,  ou 
sur  les  parties  latérales;  dans  ce  cas,  elle  est  fréquemment 
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symétrique.  Les  lésions  se  traduisent  par  l'épaississement  de  la 
pie-mère  qui  a  une  épaisseur  double  ou  triple  de  la  normale  et 
qui  porte  les  traces  d'un  processus  inflammatoire  ancien  (fig.  ^6, 
5o). 

Les  vaisseaux  méningés  ne  paraissent  pas  avoir  participé  à  ce 
travail  inflammatoire,  car  on  n'en  trouve  aucun  vestige  dans  leurs 
parois  :  il  n'y  a  ni  endo,  ni  péri-artérite  ;  on  n'observe  nulle  part 
de  dégénérescence  hyaline,  ni  de  cicatrices  fibreuses. 

Certains  épaississements  méningés  ne  restent  pas  localisés  en 


Fig.  46.  —  Région  dorsale  moyenne.  Épaississement  de  la  pie-mère  et  des 
tractus  conjonctivo-vasculaires.  Dégénérescence  partielle  des  fibres  marginales 

dehors  de  la  moelle,  mais  pénètrent  à  la  périphérie  de  celle-ci, 
s'enfonçant  comme  des  coins  dans  la  substance  blanche  qu'ils 
refoulent  devant  eux,  en  se  substituant  aux  fibres  nerveuses,  ou 
accompagnant  les  fibres  radiculaires  antérieures  jusqu'à  leur 
origine,  près  des  cornes  antérieures,  dans  l'épaisseur  de  la  sub- 
stance blanche. 

Partant  des  enveloppes  méningées,  se  détachent  des  trai>ées 
conjoncli^o-vaseulaires  plus  nombreuses  et  plus  apparentes  qu'à 
l'état  normal;  elle  sont  concentriques,  largement  anastomosées 
entre  elles,  accompagnées  de  vaisseaux  nombreux  ^fig.  46). 
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La  paroi  artérielle  de  ceux-ci  est  presque  toujours  saine,  d'une 
épaisseur  uniforme,  et  ne  portant,  pas  plus  que  les  vaisseaux 
méningés,  de  traces  d'un  processus  inflammatoire;  il  est  tout 
à  fait  exceptionnel  d'observer  une  épaisseur  de  la  paroi  anormale, 
irrégulière  qui  se  traduise  par  un  aspect  moniliforme  (fig.  47)- 

En  revanche,  les  gaines  lymphatiques  péri-vasculaires  sont 
presque  toujours  élargies,  laissant  autour  des  vaisseaux  un  grand 
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Fig.  47.  —  Segment  Cv.   Début  des  foyers  de  nécrose  périvasculaire 
dans  la  substa7ice  grise.  (Coloration  par  le  van  Gieson). 

espace  clair,  plus  accentué  sur  les  artères  de  bifurcation  de  la 
spinale  antérieure  et  ses  branches  centrales  para-épendymaires. 
Cet  élargissement  péri-vasculaire  est  très  fréquemment  l'amorce 

d'un  foyer  de  nécrose.  Car,  la  moelle  est  parsemée  de  petits 
foyers  miliaires  nécrotiques,  dont  le  centre  est  occupé  par  un 
yaisseau;  si  l'on  suit  la  série  des  coupes  d'un  segment,  on  voit 
que  la  lésion  initiale  est  représentée  par  un  vaisseau  a  gaine 
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lymphatique  fort  élargie.  Cet  élargissement  périphérique  s'ac- 
croît; l'espace,  vide  d'abord,  se  remplit  de  débris  amorphes;  les 
limites  deviennent  moins  nettes,  et  le  foyer  nécrotique  est  con- 
stitué (fig.  47)- 

Partout,  ces  foyers  se  présentent  avec  les  mêmes  caractères; 


Fig.  48.  —  Segment  Cy,.  Extension  des  foyers  de  nécrose. 
Sclérose  interstitielle  diffuse  dans  les  cordons  antéro-latéraux. 


seules,  les  dimensions  sont  variables.  De  forme  irrégulière,  mais 
à  limites  bien  nettes,  presque  h  l'emporte-pièce,  ils  sont  remplis 
par  un  tissu  amorphe,  légèrement  coloré  par  le  carmin,  pas  du 
tout  par  l'hématoxyline;  on  y  rencontre  des  débris  de  myéline 
de  toutes  dimensions,  des  cellules  névrogliques  rares  et  un  fin 
rét.culum.  Mais  les  fibres  et  les  cellules  nerveuses  en  sont 
absentes,  et  il  n'y  a  pas  davantage  de  tissu  cicatriciel  organisé 
Au  contraire,  ce  tissu  n'est  pas  compact;  probablement  repré- 
sente-t-il  d'anciens  espaces  vacuolaires. 
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La  zone  périphérique  de  ces  foyers  n'est  ni  inflammatoire,  ni 
cicatricielle.  La  cessation  en  est  brusque.  Les  fibres  nerveuses 
ne  sont  ni  sectionnées,  ni  dégénérées,  paraissent  seulement 
repoussées  et  reprennent  leur  direction  normale  par  la  suite. 

La  localisation  la  plus  habituelle  des  foyers  nécrotiques  est 
dans  l'axe  gris,  surtout  dans  la  partie  centrale  péri-épendymaire. 
La  morphologie  de  l'axe  gris  n'en  est  modifiée  que  lorsque  les 
foyers  sont  très  nombreux  ou  très  rapprochés  ;  alors,  on  observe, 
même  à  l'œil  nu,  des  déformations  plus  ou  moins  considérables  : 
la  partie  centrale  est  élargie,  les  bases  des  cornes  antérieures  et 
postérieures  sont  mal  délimitées,  les  cornes  postérieures  sont 
déviées  (fig.  62). 

Cette  lésion  fondamentale  nécrolique,  bien  que  prédominante 
dans  la  substance  grise,se  rencontre  aussi  dans  la  substance  blanche, 
mais  elle  y  prend  alors  des  caractères  un  peu  singuliers.  Elle 
semble  venir  de  la  zone  marginale  névroglique,  et  au  lieu  d'être 
représentée  par  une  masse  de  tissu  amorphe  vacuolaire,  elle  a,  le 
plus  souvent,  un  aspect  nettement  cicatriciel,  fibreux,  coloré 
intensément  en  rose  par  le  carmin  (fig.  ^g)- 


Enoutre  deceslésions,  qui  leur  sont  communes  avec  la  substance 
grise,  les  cordons  blancs  présentent  des  lésions  qui  leur  sont 
propres.  Sur  les  coupes  traitées  par  le  Pal,  à  un  grossissement 
faible,  on  voit  des  irrégularités  de  coloration.  Ces  zones  claires 
sont  loin  d'avoir  un  siège  constant  et  des  limites  précises;  elles 
existent  plus  rarement  dans  les  cordons  postérieurs  qui  sont 
presque  toujours  fortement  et  régulièrement  colorés;  c'est  dans 
les  cordons  latéraux  que  ces  irrégularités  de  coloration  sont  les 
plus  observées  et  surtout  à  la  périphérie,  dans  la  zone  margi- 
nale. De  là,  elles  s'étendent  à  une  profondeur  variable;  elles  ont 
donc  des  limites  fort  irrégulières,  imprécises  et  ne  représentent 
pas  l'altération  d'un  système  de  fibres  en  particulier;  la  zone  des 
faisceaux  pyramidaux  croisés  n'est  pas  plus  atteinte  que  celle  des 
faisceaux  cérébelleux  et,  dans  le  cordon  antérieur,  le  faisceau 
pyramidal  direct  n'est  pas  dégénéré, 
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Les  zones  scléreuses  observées  h  un  fort  grossissement  témoi- 
gnent d'une  diminution  apparente  du   nombre  des  fibres.  La 
réduction  de  volume  porte,  d  une  part,  sur  les  gaines  de  myéline 
([ui  sont  de  dimensions  très  irré<^uiières,! souvent  considérable- 
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grêles  et  d  un  calibre  irrégulier. 

Les  altérations  affectent  aussi  les  éléments  interstitiels  de  la 
substance  blanche.  En  combinant  les  résultats  obtenus  par  la 
coloratxon  de  Pal,  le  carmin  et  le  van  G.eson,  on  peut  observer 
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la  nature  de  ces  altérations.  Il  s'agit  moins  d'un  épaississement 
du  tissu  conjonctif  que  d'une  hyperplasie  névroglique. 

Il  y  a,  en  outre,  parfois  dans  la  substance  blanche  un  remanie- 
ment dans  le  groupement  des  fibres  :  sur  les  coupes  horizontales 
elles  apparaissent  obliques,  contournées,  sectionnées  longitudina- 
lement  ou  obliquement;  ce  remaniement  est  localisé  à  certaines 
régions  déterminées,  où  les  fibres  sont  déplacées,  déviées  de  la 
direction  normale  par  un  obstacle,  qui,  dans  l'espèce,  ne  peut  être 
qu'un  loyer  inflammatoire,  dont  on  retrouve,  en  effet,  fréquem- 
ment la  trace  (fig.  49)- 

Les  différentes  lésions  observées  dans  cette  moelle,  sont  grou- 
pées d'une  manière  variable  dans  la  série  des  segments  niédul- 
laires;  aucun  segment  n'est  absolument  indemne,  mais  certaines 
régions  sont  plus  gravement  atteintes  que  les  autres. 

Les  altérations  pathologiques  ne  commencent  que  dans  le  bulbe 
et  la  partie  supérieure  de  la  moelle  cervicale,  et  ici  seulement 
sous  une  forme  fruste  :  épaississement  des  tractus  fibreux  de  la 
pie-mère  et  des  travées  conjonctivo-vasculaires  ;  élargissement  des 
gaines  lymphatiques  péri-vasculaires  sans  modification  manifeste 
de  la  substance  grise  et  de  la  substance  blanche. 

Puis  les  modifications  pathologiques  prennent  plus  d'ampleur 
dans  le  iv"  segment  cervical  où  l'on  trouve  une  aggravation  des 
lésions  scléreuses  dans  les  zones  marginales  et  une  déformation 
de  la  substance  grise. 

Ces  altérations  s'atténuent  dans  le  segment  (Gv). 

Ensuite,  au  niveau  du  vi''  segment  cervical,  apparaissent  des 
modifications  encore  plus  évidentes  du  parenchyme  ;  la  substance 
blanche  est  engainée  dans  une  trame  scléreuse  qui  contient  des 
fibres  plus  grêles  et  moins  bien  myélinisées;  des  foyers  miliaires 
de  nécrose  apparaissent,  presque  tous  dans  la  substance  grise 
déformée  et  élargie. 

Sur  la  série  des  coupes,  on  voit  ce  foyer  de  lésions  destructives 
n'occuper  qu'une  place  restreinte  et  déjà  dans  le  vu"  segment  cer- 
vical, c'est,  de  nouveau,  le  régime  des  lésions  scléreuses  atténuées 


FiG,  31.  —  Même  segment,  partie  moyenne.  Augmentation  du  volume 
de  la  moelle  par  une  sclérose  interstitielle  diffuse. 
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et  disséminées.  11  en  est  ainsi  dans  la  région  dorsale  supérieure 
jusqu'à  une  nouvelle  condensation  des  tissus  interstitiels,  sans 
systématisation  (segment  D4). 

Puis  après  une  nouvelle  atténuation  (Dv  à  Dvu),  débute  sur 
le  vin"  segment  dorsal,  le  renflement  déjà  relevé  à  l'examen 


FiG.  52.  —  Même  segment.  Partie  inférieure.  L'ampliation  de  la  moelle 
s'explique  par  l'infiltration  interstitielle  et  la  réaction  autour  des  foyers  de 
nécrose. 

macroscopique.  Celui  qui  est  plus  bas  (Dx),  étant  de  même  nature, 
une  seule  description  suffit  :  les  modifications  de  structure  qui 
expliquent  cette  augmentation  anormale  de  volume,  se  résument 
en  deux  processus  :  augmentation  de  la  trame  conjonctive  et  des 
éléments  névrogliques,  petits  foyers  multiples  de  nécrose,  occu- 
pés et  dilatés  par  des  résidus  parenchymateux  et  interstitiels  et 
par  une  substance  amorphe  d'aspect  muqueux  (fig.  5o,  5i,  52). 

Au-dessous  de  ces  foyers,  où  les  lésions  ont  leur  développe- 
ment maximum,  on  note  une  régression  rapide  ;  mais  jusque 
dans  le  cône  terminal,  persiste  la  trace  d'un  éUt  inflammatoire 
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diffus.  C'est  même  dans  les  derniers  segments  que  nous  avons 
retrouvé  le  plus  nettement  une  disposition  intéressante,  aperçue 
déjà  en  bien  des  endroits  :  une  méningite  fibreuse  engainant  les 
racines  antérieures  se  prolongeant  par  des  travées  qui  s'enfoncent 
avec  les  fibres  radiculaires  dans  la  substance  blanche  et  arri- 
vant parfois  jusqu'à  la  corne  antérieure.  La  myéline  de  ces  fibres 
radiculaires  antérieures  est  gonflée,  fragmentée  cA  prend  mal 
rhématoxyline  (fig.  45). 

En  résumé  :  lésions  iuflammatoires  disséminées,  avec  une 
intensité  variable,  sur  la  moelle  épinière,  et  s'arrêtant  dans  le 
bulbe  rachidien.  Localisation  primitive  sur  les  méninges 
internes,  et  sur  les  gaines  lymphatiques  périvasculaires.  Sclérose 
interstitielle  conjonctive  et  névroglique  ;  foyers  miliaires  nécro- 
tiques à  point  de  départ  périvasculaire. 

Le  maximum  des  lésions  se  traduit,  en  deux  endroits  de  la 
région  dorsale  inférieure,  par  un  renflement  de  la  moelle,  dû  à 
une  infiltration  interstitielle  plus  considérable  de  l'axe  gris  et 
de  la  substance  blanche. 


CONCLUSIONS  ANATOMIQUES 


De  l'ensemble  des  faits  anatomiques  que  nous  venons  de  rele- 
ver, il  apparaît  avec  évidence  que,  dans  les  états  spasmodiques 
congénitaux,  les  lésions  causales  ont  une  grande  diversité 
apparente.  Elles  ont  été  classées  sous  des  vocables  très  diffé- 
rents :  agénésie  cérébrale,  porencéphalie,  sclérose  ou  atrophie 
cérébrale,  microgyrie  avec  ou  sans  macrogyrie  combinée,  kystes 
cérébraux,  méningite  diffuse,  pachyméningite  hémorragique, 
myélite  et  méningo-myélite,  etc. 

En  réalité,  ce  ne  sont  là  que  des  descriptions  morphologi- 
ques, indiquant  un  état  anatomique  ultime,  qui  est  la  résul- 
tante, non  seulement  de  la  lésion  initiale  et  des  phénomènes 
réactionnels  secondaires,  mais  encore  des  modifications  appor- 
tées par  l'achèvement  du  développement  cérébral  interrompu. 

Les  appellations  employées  ne  s'appliquent  pas  chacune  à  un 
processus  pathogène  défini;  un  même  aspect  morphologique 
est  la  traduction  de  lésions  initiales  différentes.  La  porencé- 
phalie, une  des  formes  anatomiques  les  plus  fréquentes,  succède 
indifféremment  à  une  méningite  localisée,  à  une  thrombose 
vasculaire,  à  un  arrêt  du  développement,  à  des  hémorragies 
Kahlden  (170),  Dannenberger  (75).  La  même  démonstration  a 
été  faite  pour  la  microgyrie,  par  Pellizzi  (253),  Ugolotti  (320), 
Kotschetkowa  (176).  Inversement,  un  même  processus  patho- 
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gène  laisse  comme  reliquat  des  aspects  morphologiques  varies. 

Ce  qui  détermine,  plus  sûrement  que  la  nature  du  processus, 
les  modifications  anatomiques  des  centres  nerveux,  c'est  le  siège 
des  lésions,  leur  mode  de  répartition  en  surface  et  en  profon- 
deur, leur  durée  et  surtout  l'époque  à  laquelle  le  système  ner- 
veux central  est  surpris  dans  son  développement.  La  plupart 
des  observations  anatomo-cliniques  que  nous  avons  résumées 
confirment  cette  manière  de  voir,  et  nos  observations  person- 
nelles sont  particulièrement  démonstratives. 

Les  quatre  cas  que  nous  avons  eu  l'occasion  d'étudier  relè- 
vent tous  de  lésions  inflammatoires,  à  prédominance  méningée, 
et,  cependant,  ils  représentent  chacun  un  type  anatomique 
particulier,  parce  que  les  conditions  de  siège,  de  durée  et  de 
précocité  de  l'atteinte  pathologique,  ont  été  diflerentes  pour 
chacun  d'eux. 

Dans  la  première  observation  (Dolie),  la  méningite  est  dissé- 
minée autour  du  cerveau  et  de  la  moelle,  sous  une  forme 
atténuée,  mais  elle  prend  une  intensité  spéciale  en  deux  régions 
symétriques  du  manteau  cérébral  et  fait  ici,  par  des  destructions 
localisées,  une  soudure  du  cortex  avec  l'épendyme.  La  disposi- 
tion dite  porencéphalique  n'est  que  la  traduction  d'un  processus 
de  réparation  très  actif,  après  une  atteinte  précoce  et  de  courte 
durée  (quatrième  ou  cinquième  mois  de  la  vie  intra-utérine). 

Dans  la  deuxième  observation  (Le  Bacquet),  la  date  des  alté- 
rations primitives  est  plus  tardive;  l'encéphale,  déjà  développé 
dans  ses  lobes  et  circonvolutions,  a  été  attaqué  par  une  ménin- 
gite qui  a  oblitéré  les  sillons  de  la  face  externe.  L'état  atrophique 
du  cortex  et  de  ses  fibres  commissurales,  d'association  et  de 
projection,  le  remaniement  des  circonvolutions,  fragmentées 
et  conglomérées,  doivent  être  interprétés  comme  le  résultat 
d'une  lésion  inflammatoire  diffuse,  méningée  et  épendymaire, 
ayant  touché  les  centres  nerveux  vers  la  fin  de  la  vie  intra- 
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utérine  et  ayant  eu,  selon  toute  vrai senriblance,  une  durée  assez 
longue.  Les  appellations  d'atrophie  cérébrale,  de  sclérose  céré- 
brale, de  microgyrie,  qu'on  pourrait  attribuer  à  ce  cerveau  sont 
des  définitions  morphologiques  exactes,  mais  insuffisantes. 

Dans  l'observation  Leperrier,  la  méningite  est  diffuse,  céré- 
brale et  spinale,  et  combinée  avec  de  l'épendymite;  survenue 
tardivement,  elle  n'a  pas  changé  la  forme  des  circonvolutions  ; 
et,  comme  elle  est  restée  superficielle,  l'écorce  n'a  subi  que  des 
atteintes  cellulaires  et  les  fibres  ont  été  réduites  numériquement. 
L'hydrocéphalie  est  le  fait  de  l'épendymite  diffuse. 

La  quatrième  observation  (Boughard)  met  en  valeur,  mieux 
que  les  autres,  l'importance  du  siège  des  lésions,  pour  décider 
de  l'état  anatomique  définitif.  C'est  presque  exclusivement 
sur  la  moelle  épinière  qu'a  porté  l'inflammation  et  avec  une 
répartition  irrégulière.  Par  place,  elle  n'a  laissé  qu'un  léger 
épaississement  de  la  pie-mère  et  des  tractus  conjonctivo-vascu- 
laires  et  une  légère  hyperplasie  de  la  névroglie  interstitielle. 
Ailleurs,  la  gravité  de  la  lésion  initiale  se  traduit,  en  outre,  par 
des  foyers  de  nécrose,  et  une  infiltration  scléreuse  plus  abon- 
dante, l'intensité  de  ces  altérations  est  parfois  assez  considé- 
rable pour  entraîner  des  déformations  médullaires. 

L'examen  comparatif  de  cette  documentation,  et  en  particu- 
lier celui  de  nos  observations  personnelles,  justifie  une  fois  de 
plus  la  conception  de  la  forme  spinale  de  la  maladie  de  Little, 
dont  la  preuve  anatomique  a  été  apportée  la  première  fois  par 
Dejerine  (78).  L'identité  possible  du  processus  pathogénique, 
l'expression  symptomatique  commune,  l'existence  de  formes 
intermédiaires,  à  la  fois  cérébrales  et  spinales,  autorisent  à 
reconnaître  en  elle  une  des  variétés  anatomiques  de  la  maladie 
de  Little. 


ÉTIOLOGIE  ET  PATHOGÉNIE 


Nos  quatre  observations  personnelles  ressortissent  à  des 
causes  infectieuses,  survenues  pendant  la  vie  intra-utérine, 
et  la  plupart  des  documents  anatomiques,  que  nous  avons 
recueillis,  témoignent  de  la  même  origine. 

Quelques-uns  cependant,  tels  que  les  cas  de  Railton  (263), 
de  Sarah  Mac-Nutt  (202),  de  Giulio  Levi  (184),  établissent  que 
les  modifications  de  structure  des  centres  nerveux  sont  parfois 
la  conséquence  d'accidents  obstétricaux,  en  particulier  d'hémor- 
ragies par  traumatisme  ou  asphyxie. 

Il  serait  prématuré,  actuellement,  d'établir  des  rapports  pro- 
portionnels entre  ces  deux  ordres  de  causes.  Nous  rappelons 
que  la  plupart  des  autopsies  concernent  des  cas  hospitalisés 
pour  cause  d'insuffisance  intellectuelle  ;  or  les  troubles  psy- 
chiques sont  plutôt  la  conséquence  de  lésions  diffuses  et  pro- 
longées, par  cela  même  d'ordre  infectieux. 

Les  hémorragies  de  la  parturition,  au  contraire,  ne  s'expri- 
meraienl-elles  pas  de  préférence  par  des  formes  morbides 
bénignes  puisqu'elles  se  traduisent  par  des  lésions  superfi- 
cielles et  localisées,  d'une  résorption  plus  aisée  ?  La  rareté  des 
autopsies  de  formes  atténuées  rend  illusoire  toutes  considérations 
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statistiques  sur  la  fréquence  respective  de  ces  deux  catégories 
de  faits. 

II  y  a  donc  lieu,  sans  préciser  leur  relations  numériques  réci- 
proques, de  distinguer  dans  l'étiologie  les  causes  infectieuses 
et  les  causes  mécaniques  ou  congestives  :  les  premières  agissent 
pendant  la  gestation  ;  ces  dernières  se  produisent  au  moment 
même  de  l'accouchement. 

Quelle  est  la  nature  des  lésions  inflammatoires  susceptibles 
d'atteindre  les  centres  nerveux  pendant  la  vie  intra-utérine 

Il  n'est  pas  rare  de  trouver,  dans  l'anamnèse  des  états  spas- 
modiques  congénitaux,  un  élément  infectieux,  sans  qu'on  puisse 
d'ailleurs  préciser  le  rôle  étiologique  de  ce  facteur.  Ainsi,  on 
rencontre,  dans  de  nombreuses  observations  cliniques,  la  notion 
d'une  intoxication  (61),  ou  d'une  maladie  infectieuse  de  nature 
quelconque  (111),  ayant  atteint  la  mère  pendant  la  grossesse. 

Il  a  été  souvent  fait  mention  de  la  tuberculose  ;  actuellement 
on  connaît  mieux  ses  formes  atténuées  ;  elle  n'est  plus  consi- 
dérée comme  une  maladie  constamment  trop  grave  pour  être 
susceptible  d'une  réparation,  et  on  veut  lui  accorder  une  place 
considérable  dans  la  pathogénie  des  encéphalopathies  de  la 
première  enfance  et  de  la  vie  intra-utérine  (185). 

C'est  encore  à  la  syphilis,  cependant,  qu'on  a  fait  jouer  le 
rôle  principal  dans  l'étiologie  des  états  spasmodiques  congéni- 
taux. Fournieret  Gilles  de  la  ïourette  (110)  n'ont  pas  hésité  à 
lui  accorder  la  place  prépondérante.  On  peutinvoquer  plusieurs 
arguments  à  l'appui  de  leur  hypothèse  :  la  notion  fréquente  de 
la  syphilis  chez  les  ascendants  des  malades  (335.  3),  la  coexis- 
tence des  stigmates  hérédo-syphilitiques  chez  quelques  sujets 
atteints  de  maladie  de  Little  (67),  l'affinité  de  cette  infection 
pour  les  méninges  et  les  vaisseaux  des  centres  nerveux. 

Mais  quelle  que  soit  la  nature  de  l'infection  incriminée,  tuber 
culose,  syphilis  ou  autre  cause  encore,  elle  n'a  pas  reçu  de 
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confirmalion  anatomique;  on  ne  trouve  aucune  indication 
précise  à  ce  sujet  dans  la  littérature,  et  dans  nos  cas  person- 
nels, malgré  les  recherches  particulières  que  nous  avons  faites 
nous  n'avons  pas  trouvé  de  lésions  histologiques  caractéris- 
tiques. 

Ce  n'est  pas  que  les  altérations  des  tissus  du  fœtus  soient  dif- 
férentes de  celles  de  l'adulte.  Le  travail  de  Gasne  (121)  a  établi 
leur  identité  pour  la  syphilis  et  on  sait  qu'il  en  est  de  même 
pour  la  tuberculose. 

C'est  plutôt  que  l'on  se  trouve  en  présence  de  processus  inttam- 
matoires,  éteints  depuis  longtemps  ;  un  examen  anatomique,  qui 
ne  porte  que  sur  des  résidus  cicatriciels  d'anciennes  lésions, 
est  par  cela  même  insuffisant. 

Depuis  le  mémoire  fondamental  de  Little,  sur  les  anomalies 
de  la  parturition  envisagées  dans  leurs  relations  avec  les  étals 
spasmodiques  congénitaux,  le  rôle  et  le  mécanisme  de  l'accou- 
chement ont  été  précisés. 

L'accouchement  normal  lui-même  est  toujours  un  trauma- 
tisme pour  le  cerveau  de  l'enfant;  le  passage  du  détroit  supé- 
rieur ne  se  fait  qu'en  exigeant  la  compression  du  crâne,  et  fré- 
quemment, le  chevauchement  des  os  pariétaux.  Cette  compres- 
sion, dont  l'intensité  varie  avec  les  dimensions  respectives  du 
bassin  et  delà  lete,  s'exerce  sur  un  cerveau  particulièrement  mou 
et  friable,  et  en  outre  mal  protégé.  L'exagération  de  la  tension 
sanguine  fait  éclater  la  paroi  vasculaire  et  c'est  ainsi  que  New- 
mark  (238)  suppose  les  hémorragies  méningées  ou  cérébrales 
d'une  très  grande  fréquence,  même  dans  les  accouchements  nor- 
maux. 

Dans  la  parturition  anormale,  plusieurs  facteurs  palhogé- 
niques  ont  été  successivement  envisagés.  Little  n'avait  consi- 
déré que  l'asphyxie,  produite  chez  l'enfant  par  un  accouche- 
ment prolongé  ou  artificiel;  l'irrégularité  dans  la  substitution 
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de  la  respiration  pulmonaire  à  la  respiration  placentaire,  avec 
les  hémoragies  capillaires  qu'elle  est  susceptible  de  provoquer 
dans  les  centres  nerveux,  était  seule  mise  en  cause. 

Après  Little,  c'est  le  traumatisme  obstétrical  qui  a  été  incri- 
miné. La  relation  fréquente  du  dommage  subi  par  les  centres 
nerveux  de  l'enfant,  avec  une  délivrance  artificielle  ou  ins- 
trumentale, a  été  établie. 

Ces  dommages  varient  avec  le  mode  de  l'accouchement.  La 
traction  opérée  dans  les  présentations  podaliques  et  les  versions 
produisent  des  lésions  presque  exclusivement  spinales  :  l'hé- 
morragie rachidienne  s'exerce  surtout  au  niveau  de  l'origine 
des  racines,  en  un  grand  nombre  de  points. 

Le  forceps,  lorsqu'il  agit  directement  par  la  pression,  ne- 
peut  occasionner  que  des  hémorragies  méningées  de  la  con- 
vexité. C'est  seulement,  quand  il  s'y  joint  une  traction,  que  les 
lésions  sont  à  la  fois  cérébrales  et  spinales. 

Quel  que  soit  donc  le  mécanisme  de  l'accouchement  difficile,, 
nous  voyons  qu'il  se  réduit  toujours  pour  l'enfant  à  un  trau- 
matisme, c'est-à-dire  à  une  hémorragie,  tandis  que  l'asphyxie 
est  surtout  le  fait  de  l'accouchement  prolongé. 

On  peut  faire  la  remarque  que  les  lésions  siègent  indifférem- 
ment dans  toutes  les  parties  des  centres  nerveux  :  cerveau^ 
bulbe,  moelle.  Schultze  (289),  Couvelaire  (71)  ont  démontré  la 
diversité  de  cette  répartition  et  sa  relation  avec  les  modes  de 
l'accouchement. 

Nous  ne  ferons  que  rappeler  l'opinion  qui  veut  que  la  gémel- 
lité ait  une  action  sur  la  production  de  la  maladie  de  Little 
(160,  188).  Or,  la  grossesse  gémellaire  ne  peut  avoir  d'action 
par  elle-même;  son  rôle,  s'il  existe,  est  fort  indirect. 

Un  autre  facteur  obstétrical,  auquel  on  a  attribué  une  impor- 
tance considérable,  est  la  précocité  de  l'accouchement. 

Au  terme  de  la  gestation,  le  cerveau  n'a  pas  achevé  son  déve- 
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loppeiiicnl.  Dans  quelle  mesure  celle  condilion  analomique 
contribue-t-elle  à  la  genèse  d'un  dlat  spasiiiodiquc  congénital:' 

Une  série  d'interprétations  ont  élé  formulées  qui  se  basent 
sur  le  défaut  de  myélinisalion  du  faisceau  pyramidal  chez  l'en- 
fant nouveau-né. 

Celle  de  Ross  (274)  invoquant  une  fragilité  spéciale,  vis-à-vis 
des  traumatismes  obstétricaux,  des  cylindraxes  dépourvus  de 
myéline,  et  celle  de  Naef  (236)  sur  leur  trophicité  imparfaite, 
quand  le  prématuré  se  trouve  dans  des  conditions  de  nutrition 
insuffisantes,  sont  déjà  anciennes. 

Dans  la  suite,  on  a  considéré  le  faisceau  pyramidal  comme 
d'autant  plus  fragile  que  la  naissance  était  plus  prématurée,  et 
on  a  exagéré  l'action  nocive  de  celle-ci.  Enfin,  tandis  que,  pour 
la  plupart  des  auteurs,  le  développement  incomplet  du  faisceau 
pyramidal  n'était  qu'une  circonstance  aggravante,  ajoutée  aux 
altérations  traumatiques  ou  infectieuses  des  centres  nerveux 
(102),  pour  d'autres,  la  naissance  avant  terme  est  devenue  la 
cause  unique  et  suffisante  de  l'état  spasmodique  congénital 
(Brissaud,  Van  Gehuchten). 

Nous  ne  reprendrons  pas  les  arguments  que  l'on  a  objectés 
à  cette  conception;  ils  sont  de  deux  ordres,  théoriques  et  anato- 
miques.  Le  grand  nombre  de  prématurés  ayant  une  motilité 
normale,  l'absence  de  rapport  proportionnel  entre  l'intensité  de 
la  rigidité  et  la  précocité  de  la  naissance,  ont  élé  souvent  for- 
mulés; mais,  à  notre  avis,  les  arguments  anatomiques  sont 
encore  les  plus  démonstratifs  :  cette  théorie  hypothétique  a 
contre  elle  les  faits  qui  montrent  toujours,  à  l'origine  d'une 
insuffisance  des  voies  motrices,  des  lésions  cérébrales  ou  spi- 
nales, aussi  bien  chez  les  prématurés  que  chez  les  enfants  nés 
à  terme. 

Il  serait  injuste,  toutefois,  de  dénier  uu  rôle  étiologique  possible 
à  la  naissance  prématurée;  il  faut  seulement  préciser  le  méca- 
nisme de  son  action.  Elle  agit,  de  même  qu'un  accouchement 
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diflicile,  par  l'intermédiaire  d'un  traumatisme  ;  l'accouchement 
est  souvent  très  rapide;  la  boîte  crânienne,  encore  cartiiaj,n- 
neuse,  protège  mal  les  vaisseaux,  et  l'hémorragie  méningée  est 
fréquente,  au  moment  du  passage  trop  brusque  du  détroit  supé- 
rieur. Cette  démonstration  a  été  faite  par  Tyler,  par  Smith,  par 
Newmark,  et  le  cas  d  Oliver  en  est  une  confirmation  (240). 

Entre  ces  deux  ordres  de  causes,  les  infectieuses  et  les  méca- 
niques, nous  avons  vu  qu'on  ne  pouvait  établir  aucun  lapport 
de  fréquence.  Il  est  seulement  permis  de  dire  que  la  tendance 
actuelle  est  d'accorder  un  rôle  prédominant  aux  ijremières, 
dont  l'action  s'exerce,  non  seulement  sur  le  fœtus  pendant  la 
gestation,  mais  aussi  sur  le  mode  de  l'accouchement. 

Ceci  nous  explique,  d'une  part,  que  dans  des  observations 
de  maladie  de  Litllc,  secondaires  en  apparence  à  une  anomalie 
de  la  naissance,  on  ait  relevé  des  lésions  antérieures  à  cette  der- 
nière; d'autre  part,  la  combinaison  si  fréquente  de  deux  causes 
étiologiques,  telle  que  la  coexistence  d'une  syphilis  avec  une 
naissance  prématurée,  ou  avec  une  asphyxie  du  nouveau-né 
(258). 

Il  serait  enfin  inexact  de  mettre  tous  les  accouchements  labo- 
rieux sur  le  compte  de  la  dystocie.  On  enseigne,  au  contraire, 
que  la  dystocie,  obstacle  mécanique,  est  un  fait  plutôt  rare.  La 
durée  de  l'accouchement,  avec  le  danger  de  l'asphyxie  ou  du 
forceps  pour  l'enfant,  est  plus  souvent  fonction  de  Tinertie 
utérine.  Celle-ci  se  rencontre  au  cours  des  maladies  cachecli- 
santes  :  la  tuberculose,  l'albuminurie,  les  cardiopathies  graves, 
la  syphilis.  Ainsi,  la  même  affection,  qui  conduit  à  l'accouche- 
ment prématuré  ou  difficile,  peut  être  également  responsable 
des  lésions  précoces  qui  ont  atteint  les  centres  nerveux  du 
fœtus. 
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Les  inleiprélalions  physiologiques  de  la  symijlomatologie  de 
la  maladie  de  Little  qui  ont  été  proposées,  dissimulent,  sous 
une  grande  simplicité  apparente,  des  problèmes  encore  obscurs. 

Dans  l'hypothèse  de  l'agénésie  du  faisceau  pyramidal,  consé- 
cutive à  la  naissance  prématurée,  l'existence  de  la  contracture 
et  sa  prédominance  aux  membres  inférieurs,  seraient  expliquées 
par  l'arrivée  plus  tardive  des  cylindraxes  au  renflement  lom- 
baire. Cette  théorie  est  fondée  sur  les  fonctions  présumées  du 
faisceau  pyramidal,  et  sur  le  retard,  que  la  naissance  avant 
terme  doit  imposer  à  son  développement.  Ces  deux  assertions 
sont  également  contestables. 

On  ne  saurait  trop  se  garder  de  la  formule  consacrée  par 
l'usage  :  le  faisceau  pyramidal  est  la  voie  motrice.  Elle  date  des 
premières  recherches  sur  les  localisations  des  centres  nerveux, 
mais  elle  a  survécu  à  toutes  les  corrections  apportées  par  les 
études  anatomiques  et  physiologiques.  Anatomiquement,  il 
est  évident  que  les  fibres  de  projection  qui  descendent  de  la  zone 
motrice  corticale  (voir  J.  et  A.  Dejerine,  Analomie  des  centres 
nerveux,  t.  II,  p.  2),  s'arrêtent,  pour  la  plus  grande  partie,  dans 
les  noyaux  gris  de  la  base  du  cerveau  et  de  l'isthme  de  l'encé- 
phale :  noyau  externe  de  la  couche  optique,  segment  interne  du 
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noyau  lenliculaire,  noyau  rouge,  locus  niger,  substance  grise 
<lu  pont.  Le  faisceau  pyramidal  dans  la  pyramide  bulbaire  et 
l'entre  croisement  moteur  n'en  est  qu'un  résidu,  proportionnel- 
lemcnttrès  restreint. On netientdoncpas compledes connexions 
établies  par  les  fibres  commissurales  et  d'association,  moyennes 
et  courtes,  qui  arrivent  à  la  moelle  en  suivant  l'axe  gris. 

Physiologiquement,  il  a  été  établi  par  la  méthode  expéri- 
mentale, que  la  pyramide  du  bulbe  n'est  pas,  chez  les  ani- 
maux, indispensable  à  la  transmission  de  la  molilité  volontaire. 
Chez  l'homme,  d  autre  part,  aucun  fait  certain  n'a  démontré 
que  cette  pyramide  ait  acquis,  par  un  perfectionnement  fonc- 
tionnel, une  valeur  physiologique  prépondérante. 

Ces  objections  infirment,  par  cela  même,  Vidée  trop  simpliste, 
•qui  fait,  du  faisceau  pyramidal,  la  voi€  principale,  transmet- 
tant du  cerveau  à  la  moelle  la  régulation  du  tonus  médullaire. 

Quant  à  l'arrêt  de  développement  du  faisceau  pyramidal  — 
plus  exactement  des  voies  motrices  —  l'étude  anatomique  de 
la  maladie  de  Little  nous  a  montré  qu'il  était  toujours  secon- 
daire à  des  lésions  cérébrales  et  spinales,  même  dans  le  cas  de 
naissance  prématurée. 

Les  autres  doctrines,  qui  tiennent  surtout  compte  des  faits  de 
localisation,  méritent  davantage  d'être  prises  en  considération. 
Elles  rattachent  chaque  élément  symptomatique  à  une  localisa- 
tion aussi  rigoureuse  que  possible  des  lésions. 

Cette  interprétation  des  symptômes,  par  le  siège  des  désordres 
anatomiques,  est  applicable,  pour  la  maladie  de  Little,  aux  prin- 
cipales formes  cliniques  :  paraplégie,  rigidité  généralisée,  para- 
lysie pseudo  bulbaire,  prédominance  unilatérale;  et,  en  outre, 
aux  symptômes  associés  ou  aux  complications,  tels  que 
l'atrophie  optique,  les  troubles  cérébelleux,  les  paralysies 

nucléaires,  etc. 

L'état  diplégique  est  sous  la  dépendance  de  lésions  bila- 
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térales;  la  plus  grande  fréquence  de  la  forme  paraplégique  est 
duc  à  l'atteinte  plus  habituelle  des  centres  corticaux  des 
membres  inférieurs. 

Dans  les  cas  d'origine  obstétricale,  les  hémorragies  sont,  en 
effet,  la  conséquence  du  chevauchement  des  os  pariétaux  et  de 
la  déchirure  des  veinules  alTérentes  au  sinus  longitudinal  supé- 
rieur; elles  sont  bilatérales,  siègent  sur  la  convexité,  et  com- 
priment ou  atrophient  les  parties  supérieures  de  la  zone  rolan- 
dique  (115). 

Dans  les  cas  d'origine  infectieuse,  on  a  fait  intervenir  la  vascu- 
larisalion  insutïisanle  de  ce  territoire  cortical;  en  outre,  la 
stagnation  due  au  mode  de  distribution  des  vaisseaux,  permet 
aux  bactéries  et  aux  principes  toxiques  charriés  par  le  sang,  de 
séjourner  et  de  se  fixer  dans  la  région  paracentrale.  La  démons- 
tration que  Souques  et  J.  Charcot  en  ont  fait  pour  la  tubercu- 
lose, s'applique  à  tous  les  processus  infectieux  d'origine  héma- 
tique. 

Ainsi  seraient  expliquées,  à  la  fois,  dans  les  deux  variétés 
étiologiques,  la  prédominance  de  la  rigidité  aux  membres  infé- 
rieurs et  la  bilatéralité  des  symptômes  paraplégiques. 

Loin  de  nier  l'importance  des  faits  de  localisation  nous 
croyons  qu'il  faut  s'y  reporter  souvent  dans  l'interprétation 
physiologique  des  symptômes.  Mais  chacun  d  eux  n'en  relève 
que  dans  une  mesure  variable.  A  côté  des  associations  mor- 
bides, déjà  signalées,  et  de  certains  symptômes  qui  s'expliquent, 
dans  une  grande  mesure,  par  le  siège  des  altérations  cérébrales, 
—  etcene  sontpasles  phénomènes  fondamentaux  de  la  maladie 
de  Liltle  —  nous  voyons  que  les  troubles  essentiels  de  la  moti- 
lilé  ne  sont  pas  suffisamment  éclairés  par  une  explication  de 
cet  ordre. 

L'association  des  crises  convulsives  à  l'état  spasmodique 
relève  vraisemblablement  de  l'atteinte  superficielle  du  cerveau 
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par  des  lésions  diffuses  de  nature  souvent  irritalivc  :  poussées 
inflammatoires  dans  les  premiers  mois  de  la  vie,  résidus  cica- 
triciels déterminant  l'épilepsie  confirmée. 

Parmi  les  troubles  psychiques,  la  diffusion  des  lésions  céré- 
Ijrales  ne  rend  compte  que  du  déficit  intellectuel  proprement 
dit,  quelle  que  soit  son  intensité,  depuis  le  simple  retard  du 
développement,  jusqu'à  l'idiotie. 

C'est  ainsi  que,  dans  notre  observation  I(Dolie),  l'intelligence 
était  normale,  parce  que  les  lésions  intenses,  mais  localisées, 
n'ont  pas  empêché  le  développement  ultérieur  exubérant  du 
cortex. 

Au  contraire,  dans  l'observation  II  (Le  Bacquet),  des  lésions 
également  superficielles,  mais  diffuses,  ont  duré  assez  longtemps 
pour  entraver  le  développement  de  l'écorce  —  fibres  tangen- 
tielles  et  fibres  de  projection  —  et  entraîner  une  déchéance 
intellectuelle  définitive. 

Toutefois,  les  lésions  corticales  ne  peuvent  pas  être  rendues 
responsables  des  différentes  manifestations  de  la  dégénérescence 
mentale  :  l'émotivité,  les  perversions  instinctives,  les  bizarreries 
du  caractère,  symptômes  sans  équivalent  anatomique  connu. 

A  côté  de  ces  faits  dontl'interprétation  est  relativement  aisée, 
l'analyse  des  troubles  moteurs,  symptômes  constitutifs  de  la 
rigidité  spasmodique  congénitale,  soulève  des  difficultés  que 
l'étude  des  localisations  ne  résout  pas  en  totalité. 

Elle  n'explique  suffisamment,  ni  la  contracture  elle-même,  ni 
sa  répartition,  ni  son  évolution,  ni  les  désordres  de  la  motililé 
volontaire  qui  s'associent  à  la  rigidité. 

Nous  ne  songeons  pas  à  discuter  la  pathogénie  même  de  la 
contracture  et  les  nombreuses  théories  que  cette  question,  encore 
insoluble,  a  suscitées.  Chacune  d'elles  est  passible  d'objections, 
dont  il  serait  trop  long  de  reprendre  l'énumération. 

11  nous  paraît  difficile,  même  en  présence  de  documents 
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aiialomiqurs  complets,  étudiés  avec  soin,  de  décider  si  la  rigi- 
dité est  plutôt  le  fait  de  lésions  irritativcs,  superficielles  ou 
profondes,  que  du  défaut  des  connexions  cérébro-spinales,  de 
la  voie  pyramidale  en  particulier.  Lu  ne  se  bornent  pas,  d'ail- 
leurs, les  données  complexes  de  ce  problème  de  physiologie 
générale  ;  de  récentes  tentatives  de  thérapeutique  chirurgicale, 
appliquées  à  la  maladie  de  Little,  ont  rappelé  l'importance 
des  excitations  périphériques  pour  lu  conservation  et  l'amplia- 
tion  du  tonus  médullaire  (108). 

Ce  problème  dépasse  l'étude  physiologique  des  étals  spas- 
modiques  congénitaux.  Il  nous  paraît  moins  téméraire  de  cher- 
cher à  préciser  les  caractères  spéciaux  que  la  contracture  affecte 
dans  la  maladie  de  Little,  sa  bilatéralité,  sa  prédominance  aux 
membres  inférieurs  et  son  amélioration  progressive. 

Ces  caractères  ne  sont  pas  exclusivement  fonction  du  siège 
des  lésions.  L'examen  des  pièces  anatomiques  ne  permet  pas 
de  déduire  la  variété  de  la  forme  clinique,  et  en  particulier  la 
répartition  des  phénomènes  paréto-spasmodiques.  On  peut 
par  exemple,  pour  une  forme  paraplégique,  trouver  à  l'autopsie 
le  maximum  des  lésions  sur  la  région  rolandique  moyenne. 

A  plus  forte  raison,  l'évolution  toute  spéciale  de  l'affection, 
la  libération  plus  précoce  des  membres  supérieurs  au  cours 
d'une  amélioration  progressive,  ainsi  que  les  désordres  de  la 
motilité  volontaire  échappent  à  cette  seule  interprétation. 
Dans  leur  ensemble,  tous  ces  éléments  symptomatiques  nous 
paraissent  susceptibles  d'une  autre  interprétation  physiologique 
qui  leur  serait  commune  :  à  côté  de  l'influence  de  la  localisation, 
il  faudrait  faire  intervenir  la  réaction  des  centres  nerveux,  vis- 
à-vis  de  l'atteinte  pathologique,  et  l'organisation  de  phénomènes 
de  suppléance. 

Ne  serait-ce  pas  en  raison  d'une  utilisation  plus  fréquente, 
pour  des  mouvements  plus  précis,  que  les  membres  supé- 
rieurs se  dégagent  les  premiers  de  la  rigidité  généralisée?  Par 
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le  fait  de  l'éducation,  ils  acquièrent  une  niolililé,  qui,  même 
imparfaite,  dépasse  en  amplitude  et  en  précision  celle  des 
membres  inférieurs.  On  comprendrait  ainsi,  qu'à  un  certain 
moment  de  l'évolution,  on  observe  surtout  des  formes  paraplé- 
giques, tandis  que  parla  suite  cette  paraplégie  s'améliore,  elle 
aussi,  progressivement. 

Celle  tentative  d'explication  physiologique  nous  paraît 
d'autant  plus  vraisemblable  qu'elle  s'appliquerait  aussi  bien 
aux  mouvements  choréo-athétosiques.  Une  analyse  clinique 
minutieuse  de  ces  mouvements  nous  y  conduit. 

Une  question  préjudicielle  doit  être  posée  :  y  a-t-il  parallé- 
lisme entre  les  phénomènes  spasmodiques  et  les  troubles  de  la 
motilité  volontaire  Nous  ne  le  croyons  pas.  L'état  spastique 
atteint  parfois,  surtout  dans  les  premières  années,  une  telle 
intensité  qu'il  immobilise  le  sujet,  et  empêche  toute  manifes- 
tation motrice,  11  se  peut  même,  surtout  si  les  malades  ne  sont 
pas  entourés  de  soins,  que  les  articulations  ankylosées  et  les 
rétractions  musculo-tendineuses  secondaires  rendent  définitive 
cette  immobilité. 

Mais,  le  plus  habituellement,  c'est  avec  l'atténuation  progres- 
sive de  la  contracture  permanente,  que  des  désordres  de  la 
motilité  volontaiie  se  révèlent.  Ils  sont  d'intensité  variable. 
Au  degré  le  plus  marqué,  ils  sont  étiquetés  choréo-athétose. 
Moins  accentués,  ils  n'attirent  pas  l'attention,  et  il  est  classique 
de  dire  que  la  contracture,  en  abandonnant  les  membres  supé- 
rieurs, laisse  une  motilité  intacte. 

Il  n'en  est  rien.  La  contracture  peut  avoir  disparu,  la  tonicité 
musculaire  être  revenue  à  la  normale,  ou  même  avoir  fait  place 
à  un  état  hypotonique,  alors  qu'un  examen  attentif  révèle 
encore  une  imperfection  des  mouvements  volontaires.  Ils  sont 
lents,  incertains,  imprécis,  ils  manquent  démesure.  Cette  dys- 
mélrie  s'observe  plus  aisément  dans  les  membres  supérieurs,  à 
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l'occasion  de  gestes  précis  et  délirais,  tels  que  la  préhension  des 
petits  objets. 

Comment  fant-il  comprendre  ces  troubles? 

Jusqu'alors,  sous  le  nom  de  choréo-athétose,  on  désignait 
des  phénomènes  surajoutés  à  la  motililé  volontaire,  et^  venant 
la  troubler;  il  ne  paraissait  pas  possible  de  faire  le  départ  de 
ce  qui  revenait  à  l'une  ou  à  l'autre  des  formes  associées. 

L'athétose,  mieux  définissable  que  la  chorée,  est  un  phéno- 
mène d'ordre  spasmodique,  une  sorte  de  contraction  involontaire 
qui  se  substitue  au  mouvement  intentionnel. 

Pour  le  mouvement  choréique,  plus  difficile  à  analyser  et  à 
décrire,  parce  que  plus  varié,  l'opinion  s'est  notablement 
modifiée.  Autrefois,  on  le  considérait  comme  surajouté  au 
mouvement  volontaire;  on  est  même  allé  jusqu'à  expliquer 
l'hémichorée  par  une  localisation  capsulaire  distincte  de  celle 
de  l'hémiplégie.  Aujourd'hui,  la  chorée  de  Sydenham  elle- 
même,  conçue  jusqu'ici  comme  une  névrose,  apparaît  comme 
une  altération  organique  passagère  des  voies  motrices,  et  le 
mouvement  choréique,  au  lieu  d'être  un  phénomène  indépen- 
dant, devient  une  perturbation  de  la  motilité  volontaire. 

L'analyse  clinique  des  mouvements  choréo-athélosiques  con- 
firme cette  conception;  ce  sont  des  mouvements  volontaires 
mal  exécutés.  Nous  avons  vu  que,  depuis  longtemps,  on  les  a 
comparés  aux  mouvements  des  nourrissons.  Cette  comparai- 
son a  été  utilisée  par  Freud,  dans  son  élude  sur  les  diplégies  de 
l'enfance,  pour  appuyer  une  hypothèse  pathogénique.  Pour 
lui,  «  les  mouvements  choréiques,  de  même  que  les  spastiques- 
ataxiques,  ne  seraient  pas  des  symptômes  nouveaux,  »  consé- 
quences directes  de  la  maladie  cérébrale;  ce  seraient  «  les  mani- 
festations cérébrales  primaires  »  des  nourrissons,  qui  persistent 
dans  les  diplégies  congénitales,  et  reparaissent  dans  les  para- 
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lysies  acquises,  lorsque  le  cerveau  est  ramené,  par  une  lésion, 
ù  un  degré  inférieur  d'organisation  fonctionnelle. 

Une  assimilation  absolue  de  la  physiologie  du  nourrisson  à 
celle  de  l'enfant  clioréo-atliélosique  est  évidemment  hypothé- 
tique, mais  on  doit  admettre  qu'en  effet  l'imperfection,  l'inexac- 
titude des  mouvements  du  nouveau-né  témoignent  d'une 
insuffisance  des  connexions  intra-cérébrales  et  cérébro-spinales, 
et  qu'il  en  est  de  môme,  avec  plus  de  complexité,  pour  le  cer- 
veau plus  âgé,  mais  anormalement  développé. 

A  la  suite  d'une  lésion,  survenue  pendant  la  vie  intra-utérine 
ou  au  moment  de  l'accouchement,  la  réparation  des  centres  ner- 
veux est  rarement  totale;  lorsque  s'établissent  les  connexions 
définitives,  elles  forment  des  voies  de  conduction  imparfaites, 
avec  des  cellules  et  des  fibres  en  nombre  plus  restreint  et  de 
dimensions  plus  grêles;  la  sclérose  interstitielle  entrave  encore 
leur  fonctionnement;  la  transmission  est  moins  directe,  moins 
régulière. 

La  quantité  et  la  qualité  de  ces  connexions  seront  détermi- 
nées par  le  siège  et  l'intensité  des  lésions;  de  la  variété  de  leur 
organisation  dépendent  probablement  les  différences  sympto- 
matiques  et  évolutives. 

Ces  données  tendent  à  être  admises  pour  expliquer  la  genèse 
des  phénomènes  choréo-alhélosiques  d'origine  cérébrale.  Sont- 
elles  valables  pour  les  diplégies  relevant  de  lésions  médullaires? 

A  priori,  on  pourrait  croire  qu'en  raison  de  la  moins  grande 
complexité  de  la  structure  de  la  moelle,  la  symptomatologie  se 
réduira,  comme  dans  la  paraplégie  banale,  à  un  état  spasmo- 
dique  avec  limitation  simple  des  mouvements  volontaires.  En 
réalité,  il  n'y  a  pas  de  raison  pour  que  des  suppléances  anato- 
miques  ne  s'organisent  pas,  dans  les  cordons  blancs  ou  la 
substance  grise,  avec  les  mêmes  irrégularités  et  les  mêmes 
imperfections  que  dans  le  cerveau,  en  se  traduisant  par  les 
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mêmes  désordres  de  la  molililé  volontaire.  I':n  fait,  dans  notre 
observation  IV  (Boughard),  l'enfant  a  présenté  des  mouvements 
athétosiformes  et  du  tremblement  intentionnel  des  membres 
supérieurs,  malgré  la  localisation  exclusivement  médullaire  des 
lésions. 

L'existence  de  ces  phénomènes  de  suppléance  dans  les  états 
spasmodiques  congénitaux  n'est  pas  contestable;  leur  orga- 
nisation peut  être  assez  complète,  pour  qu'une  destruction 
étendue  ne  se  traduise  par  aucun  symptôme  clinique.  Nous 
rappelons,  à  ce  sujet,  une  observation  anatomo-clinique  (198) 
dans  laquelle  des  lésions  considérables,  siégeant  exclusivement 
dans  un  seul  des  hémisphères  cérébraux,  et  s'étant  produites  à 
une  période  précoce  du  développement,  ont  été  suivies  d'une 
réparation  physiologique  presque  totale. 

Par  ces  phénomènes  de  suppléance  s'explique  la  rareté  des 
hémiplégies  cérébrales  congénitales.  C'est  qu'une  lésion,  stric- 
tement unilatérale,  peut  être  assez  bien  compensée  aux  points 
de  vue  anatomique  et  physiologique,  pour  n'avoir  aucune  expres- 
sion symptomatique.  Quand  il  y  a  syndrome  clinique  hémi- 
plégique, c'est  que  l'organisation  des  voies  de  suppléance  ne 
s'est  pas  établie  assez  complètement,  et  cela  à  cause  de  lésions 
bilatérales.  Nous  avons  relevé  avec  nos  documents,  quelques 
examens  anatomiques  démonstratifs  ;  dans  ces  observations,  la 
prédominance  unilatérale  des  lésions  s'est  traduite  par  un 
déficit  moteur  hémiplégique,  et  l'état  pathologique  de  l'autre 
hémisphère  a  empêché  le  rétablissement  des  fonctions  motrices. 

De  même  que  les  différences  physiologiques,  déterminées  uni- 
quement par  l'iÀge  des  sujets,  ont  permis  de  séparer  les  hémi- 
plégies de  l'enfance  et  celles  de  l'adulte,  de  même  on  est  auto- 
risé à  rassembler  dans  un  même  groupe  «  la  maladie  de  Liltle  » 
tous  les  étals  spasmodiques  congénitaux,  en  raison  de  l'identité 
de  leur  évolution  physiologique. 
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Les  documents  anatomo-cliniques  que  l'on  possède  sur  les 
états  spasmodiques  congénitaux  sont  peu  nombreux  et  sur- 
tout sont  d'une  valeur  1res  inégale.  La  plupart  concernent  des 
formes  cliniques  graves,  secondaires  à  de  grands  délabrements 
cérébraux,  rendant  incertaine  leur  interprétation  physiologique. 

11  nous  a  paru  utile  de  les  rassembler,  d'y  ajouter  les  quatre 
examens  liistologiques  que  nous  avons  eu  l'occasion  de  faire, 
et  de  déduire  de  leur  étude  comparative  des  conclusions  étiolo- 
giques,  pathogé niques  et  physiologiques. 

Dans  les  quatre  cas  que  M.  Variot  a  eu  l'amabilité  de  nous 
remettre,  nous  avons  trouvé  : 

1"  Une  méningo-encéphalite,  ayant  frappé  le  cerveau  vers  le 
quatrième  ou  le  cinquième  mois  de  la  vie  intra-utérine  et  pro- 
duit, par  des  symphyses  corlico-épendymaires,  un  développe- 
ment ultérieur  atypique,  revêtant  la  forme  de  la  porencéphalie 
congénitale.  La  valeur  corticale  de  ce  cerveau  explique  l'inté- 
grité des  facultés  intellectuelles. 

2»  Une  méningite  plus  tardive  et  plus  diffuse,  accompagnée 
d'un  état  inflammatoire  de  l'épendyme  et  des  plexus  choroïdes, 
et  laissant  comme  reliquat  une  atrophie  et  une  désorganisation 
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délinitivc  du  manteau  cérébral  et  de  l'écorce  céréhelleusc.  Ici 
l'état  spastiqiie  était  généralisé  et  compliqué  d'idiotie. 

3'  Chez  le  troisième  enfant,  é-alcmcnt  idiot,  une  inflamma- 
tion des  méninges,  de  l'épcndyme  et  des  plexus  choroïdes  n  a 
pas  entraîné  de  déformation  dans  le  dessin  des  circonvolutions, 
mais  des  altérations  de  structure  de  l'écorce  et  de  la  substance 
blanche. 

i"  Des  lésions  du  mcme  ordre  que  dans  les  cas  précédents, 
mais  avec  mie  localisation  spinale;  une  méningo-myélite  ù 
lésions  disséminées,  interstitielles  et  parenchymatenses. 

Malgré  la  difl'usion  des  lésions  sur  toute  la  moelle,  l'état 
spasmodique  était  limité  aux  membres  inférieurs;  les  membres 
supérieurs  ne  présentaient  que  de  l'incertitude  des  mouve- 
ments. 

L'ensemble  de  cette  documentation  montre  quelle  est  la 
multiplicité  des  aspects  morphologiques  à  l'origine  de  la 
maladie  de  Little.  Les  nombreuses  dénominations  utilisées  : 
porenccphalie,  agénésie  et  sclérose  cérébrales,  méningite,  encé- 
phalite, etc.,  représentent  un  état  anatomique  ultime.  Il  est 
déterminé,  moins  parlanaturedelalésion  initiale  (méningite  ou 
hémorragie)  que  par  le  siège,  la  durée,  l'époque  ù  laquelle  le 
système  nerveux  est  frappé,  et  par  le  processus  de  réparation 
plus  ou  moins  actif  qui  a  suivi  l'atteinte  pathologique. 

L'étude  des  faits  anatomiques  justifie  la  conception  de  la 
forme  spinale  de  la  maladie  de  Little,  et  la  nécessité  de  la  com- 
prendre dans  le  même  groupe  que  les  formes  cérébrales, 
puisque  leurs  expressions  symptomatiques  sont  à  ce  point 
semblables  que  le  diagnostic  en  est  impossible. 

Les  facteurs  étiologiques  des  états  spasmodiques  congéni- 
taux sont  de  deux  ordres  :  les  causes  infectieuses  agissant 
surtout  pendant  la  gestation,  et  les  causes  mécaniques  se  pro- 
duisant au  moment  de  l'accouchement. 
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Parmi  les  maladies  infectieuses,  on  a  surtout  incriminé  la 
syphilis,  mais  il  n  a  pas  été  possible,  jusqu'à  présent,  d'en 
fournir  un  examen  histologiquc  démonstratif. 

La  parturition  agit  par  l'intermédiaire  de  l'asphyxie  quand 
elle  est  prolongée,  et  par  le  traumatisme  dans  les  cas  de 
dystocie. 

Les  facteura  infectieux  cl  obstétricaux  atteignent  indifférem- 
ment toutes  les  parties  constitutives  des  centres  nerveux  :  cer- 
veau, bulbe  et  moelle. 

La  constance  des  lésions  destructives,  relevées  dans  les  exa- 
mens anatomiques,  remet  au  rang  d'une  hypothèse  sans  vérifi- 
cation la  conception  d'une  agénésie  du  faisceau  pyramidal, 
secondaire  à  une  naissance  prématurée. 

Dans  l'interprétation  physiologique  des  symptômes  il  faut 
dislinguer  les  phénomènes  susceptibles  d'être  aisément  expli 
qués  par  la  localisation  des  désordres  anatomiques,  et  d'autres, 
dont  l'interprétation  est  plus  complexe  et  plus  obscure. 

Ces  derniers  symptômes  sont  justement  ceux  qui  font  plus 
directement  partie  du  tableau  clinique  de  la  maladie  de  Little, 
c'est-à-dire  la  prédominance  de  la  rigidité  aux  membres  infé- 
rieurs, et  la  libération  des  membres  supérieurs  au  cours  de 
l'amélioration  progressive. 

Insuffisamment  expliqués  par  la  localisation  anatomique,  ils 
nous  paraissent  justiciables  de  la  même  interprétation  physio- 
logique que  les  troubles  de  la  motilité  volontaire. 

Ils  sont  la  traduction  d'un  fonctionnement  imparfait  des 
voies  motrices,  remaniées,  d'une  part,  par  les  lésions  primitives 
et,  d'autre  part,  par  le  développement  qui  s'achève  sous  une 
forme  atypique. 
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CONCLUSIONS 

1"  Les  documents  anatomiques  établissent  que  la  maladie  de 
Little  relève  de  lésions  différentes  dans  leur  siège  et  dans  leur 
nature. 

'1"  D'après  le  siège  des  lésions,  on  doit  distinguer  des  formes 
anatomiques  cérébrales  et  cérébro-spinales,  et  la  forme  spinale 
pure,  décrite  par  M.  Dejerine. 

3°  Les  facteurs  pathogéniques  sont  de  deux  ordres  :  les  causes 
infectieuses  qui  agissent  pendant  la  vie  intra-utérine,  et  les 
traumatismes  de  l'accouchement. 

4"  La  contracture  n'est  pas  seule  en  cause  dans  l'explication 
■de  l'impotence  fonctionnelle;  lorsqu'elle  s'atténue,  elle  dé- 
masque des  troubles  de  la  motilité,  qui  ont  été  appelés  mouve- 
ments choréo-athélosiques  ;  considérés  comme  des  phénomènes 
surajoutés,  ils  représentent  plutôt  une  imperfection  de  la  moti- 
lité volontaire. 

5"  L'évolution  particulière  de  la  rigidité  vers  la  forme  para- 
plégique, et  les  anomalies  de  la  motilité  volontaire  sont  la 
conséquence  de  l'atteinte  précoce  des  centres  nerveux.  Ils 
représentent  le  fonctionnement  d'un  névraxe  frappé  dans  le 
<îours  de  son  développement,  et,  s'adaptant  à  ses  lésions  par 
l'organisation  de  phénomènes  de  suppléance. 

()'  Cette  interprétation  physiologique,  commune  à  toutes  les 
diplégies  congénitales,  qu'elles  datent  de  la  vie  intra-utérine, 
ou  du  moment  de  la  naissance,  permet  de  les  rassembler  dans 
un  même  groupe,  sous  la  dénomination  de  maladie  de  Little,  en 
raison  de  celui  qui  en  a  fait  la  première  description. 
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